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-NO TE RINDAS-

No te rindas, auin estas a tiempo
De alcanzar y comenzar de nuevo,
Aceptar tus sombras,

Enterrar tus miedos,

Liberar el lastre,

Retomar el vuelo.

No te rindas que la vida es eso,
Continuar el viaje,

Perseguir tus suefios,
Destrabar el tiempo,

Correr los escombros,

Y destapar el cielo.

No te rindas, por favor no cedas,
Aunque el frio queme,

Aunque el miedo muerda,
Aunque el sol se esconda,

Y se calle el viento,

Aun hay fuego en tu alma

Aun hay vida en tus suefios.

Porque la vida es tuya y tuyo también el
deseo
Porque lo has querido y porque te quiero

Porque existe el vino y el amor, es cierto.

Porque no hay heridas que no cure el tiempo.

Abrir las puertas,

Quitar los cerrojos,

Abandonar las murallas que te protegieron,
Vivir la vida y aceptar el reto,

Recuperar la risa,

Ensayar un canto,

Bajar la guardia y extender las manos
Desplegar las alas

E intentar de nuevo,

Celebrar la vida y retomar los cielos.

No te rindas, por favor no cedas,

Aunque el frio queme,

Aunque el miedo muerda,

Aunque el sol se ponga y se calle el viento,
Aun hay fuego en tu alma,

Aun hay vida en tus suefios

Porque cada dia es un comienzo nuevo,
Porque esta es la hora y el mejor momento.

Porque no estas solo, porque yo te quiero.

Mario Benedetti
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RESUMEN

INTRODUCCION: La hernia diafragmatica congénita (HDC) es una patologia grave con

elevada morbi mortalidad. Cuya severidad de presentacion esta relaciona principalmente al
grado de hipoplasia pulmonar, que depende del tamafio del defecto, la herniacion del
contenido abdominal hacia la cavidad toracica, siendo la presencia de higado de peor
pronéstico; asi como la presentacién antes de las 25 semanas de gestacion. La valoracion
funcional cardiaca mediante ecocardiografia, es una importante herramienta diagnéstica
para el seguimiento de la patologia, con la finalidad de facilitar la toma de decisiones previo

a la correccion y en el postquirurgico.

OBJETIVO: Este estudio busca describir y analizar los fenotipos clinicos y ultrasonograficos

encontrados en los pacientes con hernia diafragmatica congénita.

MATERIAL Y METODOS: El estudio se realizé en 28 pacientes ingresados a la unidad de

cuidados intensivos neonatales del Hospital Infantii de México “Federico Gomez” con

sospecha diagndstica de hernia diafragmatica congénita de enero del 2017 a abril 2022.

RESULTADOS: La supervivencia fue del 85%. 26 de los 28 neonatos (93%) fueron

sometidos a plastia diafragmatica. Requiriendo en promedio 4 dias de estabilizacion

hemodinamica para la correccion. EI 100% se mantuvo con ventilacion mecanica
convencional. La hipertension pulmonar se manejé con oxido nitrico en 32% de los
pacientes y milrinona se indicé en 18 pacientes (64%). Los niveles de pCO2 por gasometria
en las primeras 72 horas reportaron cifras maximas de hasta 120 mmHg (85-182). La
valoracion cardiaca funcional permitié la medicion de las resistencias vasculares
pulmonares registrandose indices TEVP/TAAP con medias de 0.29 en los pacientes

sobrevivientes, bajando a 0.19 en los pacientes finados.

ANALISIS: Los factores asociados a mayor mortalidad en nuestra poblacién de estudio
fueron altos valores de pCO2, menor gasto cardiaco izquierdo asi como indices de

resistencia vasculares pulmonares elevados.

CONCLUSION: La valoracion funcional cardiaca mediante ecocardiografia, es una

importante herramienta que nos permite entender la fisiologia de HD, los cambios
hemodinamicos a nivel pulmonar y sistémico. Permitiendo la toma de decisiones al
determinar la terapia especifica, monitorizar la respuesta a la terapia y definir el momento

ideal para la correccién quirurgica.



INTRODUCCION

La hernia diafragmatica congénita (HDC) es un padecimiento que se caracteriza por
la presencia del contenido abdominal en la cavidad toracica, como resultado del
defecto en la formacion del diafragma, afectando el desarrollo normal pulmonar.
Tiene una incidencia estimada de 1 en 2000 a 3000 recién nacidos vivos, con mayor
frecuencia en las nifas, siendo la hipoplasia pulmonar y la hipertension pulmonar
las causas principales de morbilidad y mortalidad. ' La prevalencia no parece estar
asociada a la edad materna. Esta ultima reportandose entre 15-30%, la cual varia

segun el uso de guias estandarizadas para su manejo en centros especializados.?

El defecto del diafragma se clasifica segun el sitio anatomico dénde ocurren. La
presentacion posterolateral también llamada hernia de Bochdalek es la mas
frecuente ocurre en un 70-75% de los casos, siendo el lado izquierdo la
presentacion habitual hasta en el 85%, un 15% se presenta del lado derecho y es
bilateral en 1 a 2%.2 El defecto anterior o de Morgagni ocurre en un 25 a 30%, a
nivel central es poco frecuente y ocurre en un 2 a 5%. La severidad de presentacion
de HDC se relaciona principalmente al grado de hipoplasia pulmonar, que depende
del tamano del defecto, la herniacion del contenido abdominal hacia la cavidad
toracica, siendo la presencia de higado de peor prondstico; asi como las semanas
de gestacion en las que ocurre el desplazamiento de los 6rganos abdominales al

torax.*

Es posible realizar diagnostico prenatal hasta en un 50% de los casos mediante
ultrasonido gestacional al terminar el primer trimestre que es el tiempo en el cual ya
se completd el desarrollo diafragmatico y el retorno de los intestinos a la cavidad
abdominal. Sin embargo, la sensibilidad de este estudio es variable y depende de
la experiencia del operador, la lateralidad del defecto (mayor facilidad para la
deteccion de defectos izquierdos), la herniacion tardia visceral y la presencia de
otras anomalias asociadas. Existen estudios como el ultrasonido tridimensional,
ecocardiografia fetal y resonancia magnética fetal que son modalidades
diagndsticas que ayudan en la valoracion de la severidad del defecto.



ANTECEDENTES

La primera cita de una hernia diafragmatica data de 1579 realizada por Ambrosio
Paréen, pero el primero en describirla en nifios fue Charles Holt y Vincent Alexander
Bochdalek, en 1848 quien describioé desde el punto de vista embriologico el defecto
que hoy lleva su nombre. La primera reparacion quirurgica en un nifio antes de las

24 horas de nacido fue hecha por Grossen en 1946.°

La deteccion temprana de esta patologia mejora los indices de supervivencia, ya
que al referirse al binomio a un hospital de tercer nivel para el nacimiento y atencion
inmediata del recién nacido permite su estabilizacién inicial, soporte cardiovascular
y su correccion quirtrgica oportuna.>* Se han descrito factores de mal prondstico,
dentro de los que destacan el diagnostico antes de las 25 SDG, herniacion hepatica
e hipoplasia ventricular izquierda. Existe menor sobrevida ante la presencia de

malformaciones o sindromes asociados.

El manejo al nacimiento es la intubacion endotraqueal inmediata, no ventilar con
bolsa mascarilla para evitar distensiéon de asas intestinales, colocacion de sonda
nasogastrica, via venosa y arterial. Una ventilacion gentil con pCO2 de 60 a 65
mmHg y oxigenacion adecuada, saturaciones de O2 preductales mayores a 85%,
con presiones maximas inspiratorias menores a 20 cm de H20 mejora la sobrevida
y disminuye el barotrauma. La ventilacién de alta frecuencia (VAFO) y 6xido nitrico
inhalado (NOi) mejoran las condiciones respiratorias.

Se tenia el concepto que la HDC era una urgencia quirurgica pero el mayor
conocimiento de la relacién entre la hernia diafragmatica, la hipoplasia y la
hipertension pulmonares produjeron un cambio en el manejo médico y quirurgico de
esta patologia. Estudios recientes refieren que se obtienen mejores resultados si la
cirugia se retrasa hasta conseguir una adaptacion gasométrica, hemodinamica y
metabdlica Optimas. El tratamiento quirurgico tiene buen prondstico ya sea por
laparotomia o laparoscopia.



Hoy en dia se prefiere diferir la cirugia 24 horas o mas, para lograr una ventilacion
optima estable para reducir o eliminar la hipertension pulmonar, ya que la cirugia se
asocia con un deterioro de la elasticidad pulmonar, que puede mejorarse con la
estabilizacién preoperatoria. El tratamiento es quirurgico, si no se interviene la
mortalidad puede ser del 100%, aun en operados la mortalidad es de 30%, debido
a la hipoplasia e hipertensién pulmonar. Se ha descrito recidiva del 22% en cierre
primario y 40% cuando se usa material protésico. Las complicaciones
postoperatorias mas comunes son la obstruccién intestinal por bandas fibrosas, el
reflujo gastroesofagico y la hernia hiatal. El indice de mortalidad para cirugia electiva
es menor al 3 % y se eleva hasta un 32 % cuando no es asi.®

MARCO TEORICO
Embriologia

El desarrollo del diafragma es un proceso complejo, producto de la interaccion entre
diferentes estructuras embrioldgicas: 1) el septum transverso, 2) las membranas
pleuroperitoneales, 3) el mesenterio dorsal del es6fago y 4) la pared del cuerpo.

Su desarrollo inicia a las 4 semanas de gestacién, completandose a las 12 semanas
aproximadamente. La formacion del diafragma ocurre a partir del septum transverso
y 2 pliegues triangulares pleuroperitoneales. En la HDC ocurre un desarrollo
anormal del mesodermo, provocando alteracion del septo transverso y cierre
incompleto de los canales pleuroperitoneales, lo que provoca una muscularizacion
anormal del diafragma en areas especificas. Estas zonas no musculares son
relativamente débiles y al ejercer presion sobre ellas, permiten el paso de los
organos abdominales hacia el térax. De forma secundaria inicia un desarrollo
deficiente pulmonar con hipoplasia pulmonar y anomalias en la vasculatura

pulmonar.

El defecto en el diafragma provoca respiraciones fetales anormales, provocando
menores fuerzas de estiramiento pulmonar y con ello alteracion en su maduracion
y funcién. Por lo tanto la combinacion de la inmadurez e hipoplasia pulmonar llevan
a hipertensién pulmonar persistente y de forma paralela disfunciéon cardiaca.”

8



El desarrollo de cavidades izquierdas se ve afectado sin importar la lateralidad del
defecto diafragmatico, teniendo una relacion directamente proporcional al grado de
hipoplasia pulmonar. Lo anterior puede explicarse por alteracion directa en el
desarrollo embrionario de estructuras cardiacas, asi como por el efecto fisico que
ejercen las fuerzas de compresion sobre el corazén por el contenido visceral
herniado. Ademas, debemos recordar el papel del flujo pulmonar, que al verse
disminuido en esta patologia, condiciona a un menor llenado de cavidades

cardiacas izquierdas y por ende la circulacién sistémica. 3
Etiologia

La HDC es un padecimiento cuya etiologia continua en estudio. Se han propuesto
diversas hipotesis sobre los factores que desencadenan esta enfermedad.
Actualmente se considera de origen multifactorial. Ocurre como un defecto aislado
en la mayoria de los casos reportandose hasta en un 50-70%, un 30-50% son
complejos asociados a anomalias estructurales como sistema cardiovascular
(defecto del tabique ventricular, interauricular y tetralogia de Fallot), nervioso central
(defecto del tubo neural e hidrocefalia), anomalias genitourinarias, musculo
esquelético (polidactilia, sindactilia) y alteraciones cromosomicas se identifican en

10-35% de los casos. Las aneuploidias mas comunes son las trisomia 13,18,21,45.
8

Se han estudiado la expresion de multiples factores genéticos que junto a la
exposicidon ambiental y deficiencias nutricionales se han propuesto como posibles
etiologias de la HDC. La presentacion con sindromes genéticos y otras anomalias
permite establecer un peor prondstico y mayor mortalidad. Esto nos indica la
importancia de realizar una evaluacién clinica completa para descartar

malformaciones asociadas en los pacientes con HDC. 8
Fisiopatologia

La HDC presenta alteracion de los estadios de organogénesis iniciales interfiriendo
en la ramificacion bronquial y el numero de vasos sanguineos por unidad pulmonar

de forma bilateral. Ademas de presentar remodelamiento de la vasculatura



pulmonar con hiperplasia de la media asi como extension periférica de la capa
muscular hacia las arteriolas, culminando en hipertension pulmonar. Existe también
la teoria de una inervacion autondmica alterada, favorecida por un menor numero
de fibras simpaticas y parasimpaticas, ocasionando alteraciéon en la relajacion

arteriolar. ©

La formacion del parénquima pulmonar se describe con menor numero de
bronquiolos terminales y septos interalveolares engrosados, provocando hipoplasia
pulmonar bilateral. El segundo mecanismo se asocia al efecto fisico de compresion

pulmonar por el contenido abdominal herniado a la cavidad toracica.

En el curso de la enfermedad existe incremento de las resistencias vasculares
pulmonares, lo que condiciona hipertensién pulmonar de diversa severidad. La
hipoplasia pulmonar junto con ésta ultima, son dos mecanismos que se han
considerado como las principales vias en la fisiopatologia de esta enfermedad; sin
embargo la disfuncion cardiaca es un mecanismo emergente que, gracias a los
avances en la valoracion por ecocardiografia funcional, ha permitido un mejor
entendimiento de la patologia para el desarrollo de estrategias terapéuticas
dirigidas.®

Existe falla en la transicion cardio respiratoria al nacimiento; en estos pacientes la
vasculatura pulmonar no es funcional ni estructuralmente adecuada, provocando
elevacion persistente de las resistencias vasculares pulmonares. Al elevarse dichas
resistencias, se mantiene el corto circuito derecha- izquierda que ocurre a nivel atrial
y del conducto. Finalmente se presenta aumento en la poscarga de cavidades
derechas, provocando cambios estructurales y funcionales como la hipertrofia

miocardica. °

Esta hipertrofia y dilatacién ventricular derecha, desplazan al septum interventricular
hacia la izquierda, ademas de exponer al miocardio a eventos de isquemia
favoreciendo su disfuncion ventricular. Los cambios en la vasculatura y al miocardio
pueden persistir en el curso de la enfermedad, e incluso se pueden exacerbar ante

procesos infecciosos, procedimientos quirurgicos, y reduccion de la sedoanalgesia.

10



A nivel de cavidades izquierdas, existen multiples factores involucrados en la
disfuncion ventricular ya que al ser interdependiente al ventriculo derecho,
comparten fibras musculares, estructuras como el pericardio y el septum
interventricular; que al desplazarse hacia la izquierda restringe el llenado durante la
diastole y por ende el gasto sistémico. Esto involucra del mismo modo los cambios
durante la transicion a la circulacién neonatal, en la que existe menor precarga del
ventriculo izquierdo secundario a hipoplasia pulmonar, resistencias pulmonares
elevadas, incremento en la poscarga por aumento de las resistencias vasculares

sistémicas asi como los efectos negativos de la acidosis e hipoxia. °

Finalmente la disfuncion biventricular lleva a menor gasto cardiaco, se favorece el
cortocircuito derecha a izquierda por el conducto arterioso permeable, provocando

un circulo sin fin de hipotensidn sistémica, hipoxia y acidosis.

Lo anterior nos habla del pronéstico y establece la importancia de realizar la
valoracion funcional ecocardiografica en esta poblacion; Siendo la disfuncion
cardiaca uno de los principales determinantes del prondstico. Por lo que es
necesario realizar de forma seriada dichas valoraciones para la toma de decisiones
y asi evitar llegar a necesitar terapéutica invasiva como oxigenacién con membrana
extracorpdrea, con impacto en los dias de ventilacion mecanica, asi como de

estancia hospitalaria. °
Manifestaciones clinicas

La presentacion clinica puede variar desde la forma asintomatica en los casos leves
al nacimiento y posteriormente iniciar con sintomas gastrointestinales o respiratorios
en la edad adulta; hasta una presentacion severa con insuficiencia respiratoria al
nacimiento. Se debera sospechar en los recién nacidos que no cuenten con
diagnodstico prenatal que presenten dificultad respiratoria, cianosis, abdomen

excavado o falta de respuesta ante la terapéutica ventilatoria.

Es comun la ausencia de ruidos ventilatorios del lado afectado, y en su lugar
encontrar ruidos intestinales, ademas de presentar desplazamiento de los ruidos

cardiacos al lado contralateral. En caso de presentar deterioro ventilatorio es

11



conveniente la intubacién orotraqueal y la descompresién del estdmago colocando

sonda orogastrica. Requieren de manejo con ventilacién mecanica gentil. 4

Existe una variedad de HDC que se diagnostican después del periodo neonatal, su
diagnodstico puede ser un hallazgo radiolégico o presentarse con complicaciones
digestivas, y es llamada por muchos autores como HDC de presentacioén tardia. En
estos casos se presume que la herniacion se produce por el orificio del diafragma
previamente ocluido por el higado o el bazo. La literatura plantea que estos casos

se presentan en un 5 %. °

Valoracion funcional cardiaca

La ecografia aplicada por un neonatdlogo NPE es util para realizar el diagndstico y
clasificar la hipertension pulmonar persistente del recién nacido ya que nos permite
determinar la terapia especifica, monitorizar la respuesta a la terapia y retiro de la
misma. La presion de la arteria pulmonar se puede obtener midiendo la velocidad
de regurgitacion maxima de la valvula tricuspidea, velocidad de regurgitacion
pulmonar, velocidad maxima de flujo transductal, configuracion del tabique

interventricular e indice de excentricidad sistélica del ventriculo izquierdo.

La valoracion funcional cardiaca mediante ecocardiografia, es una importante
herramienta que nos ayuda a entender la fisiologia de esta enfermedad con sus
cambios hemodinamicos a nivel pulmonar y sistémico, particularmente en esta
poblacién de pacientes dado las multiples variables que contribuyen a esta

enfermedad.'" 12

Se han estudiado multiples indices para la valoracion hemodinamica de estos
pacientes, como indice sisto-diastolico del VD (S/D), excursion sistolica del anillo
tricuspideo (TAPSE) y el cambio del area fraccional (CAF). Asi como mediciones
para estimar la presién de la arteria pulmonar, como el indice de la velocidad de
regurgitacion tricuspidea (VRT) y velocidad integral de la valva pulmonar
(VRT/VTlpv), la cual predice mortalidad y necesidad de oxigenacién por membrana
extracorpérea (ECMO). Lo anterior ayuda a identificar afeccion a nivel estructural,

funcion ventricular y medicion de las resistencias pulmonares.

12



El cociente TAAP/RVET tiene una relacidon inversa con la PAP y las resistencias
pulmonares siendo esta ultima la mas importante. Un resultado = 0.3 es normal, de
0.2 a 0.3 nos indica una PAP moderadamente elevada, sin embargo, cuando es <
0.2 la PAP es significativamente elevada. De igual manera el flujo transductal nos
dar informacion importante cuando es de izquierda a derecha nos indica que la PAP
es mas baja que la sistémica, derecha a izquierda mayor del 30% del ciclo cardiaco

PAP es mayor que la sistémica. '3

Para el seguimiento del paciente es necesario realizar las valoraciones funcionales
con regularidad, con la finalidad de facilitar la toma de decisiones previo a la

correccion y en el postquirurgico.
Tratamiento

El manejo de estos pacientes inicia desde el diagnostico prenatal, permitiendo en
centros especializados la realizacion de oclusion traqueal fetal minimamente
invasiva. Existe ademas evidencia que el momento de interrupcion del embarazo se
asocia a mejor pronostico, encontrando menores complicaciones al permitir el

nacimiento al cumplir las 39 semanas de gestacion.

La atencion del recién nacido con esta patologia debe ser, como previamente
comentamos, en un centro especializado en la atencién de HDC. La reanimacion
debe realizarse de acuerdo al programa de Reanimacion neonatal. Evitando en la
medida de lo posible la ventilacion a presion positiva. La mayoria de estos pacientes
requieren intubacién al nacimiento. Sin embargo, existe un porcentaje con defectos
pequeios que cursaran con una transicién fetal-neonatal sin eventualidades,

presentando diagndstico posteriormente como hallazgo con estudios de imagen.™
15

En cuanto al manejo y monitoreo hemodinamico, se debe asegurar un 6ptimo aporte
y perfusion del resto de los o6rganos. Se usan como marcadores clinicos y
bioquimicos signos de adecuada perfusion como el llenado capilar, signos vitales
acorde a la edad gestacional, mantener gasto urinario > 1mlkgh, gasometrias

arteriales con pH >7.20, lactato < 3 1 5 mmol/L. En caso de presentar datos clinicos

13



de compromiso hemodinamico, se debe realizar la valoracion cardiaca funcional
para iniciar de forma dirigida la optimizacién del volumen intravascular, asi como del
uso de vasopresores.® Los pacientes que se presenten con disfuncion ventricular
derecha en combinacion con hipertension pulmonar clinicamente significativa,
requieren de la implementacion de terapias que reduzcan las resistencias
vasculares pulmonares y la poscarga del ventriculo derecho. Por lo que contamos
con medidas como sedoanalgesia, medidas de reclutamiento alveolar, asi como

equilibrio &cido base y finalmente el uso de vasodilatadores pulmonares. ' 17
Ventilaciéon

Se buscan elementos basicos de manejo en pacientes con HDC, cuyo objetivo
comun es la ventilacién gentil de los pulmones hipoplasicos. Estas estrategias
ventilatorias incluyen manejo de presiones inspiratorias bajas, menores a 25
cmH20, PEEP de 3-5 cmH20, frecuencia respiratoria entre 40 a 60 rpm; para
minimizar el dafio pulmonar, en caso de no lograrlo con la ventilacién convencional
se recomienda hacer uso de la ventilacion de alta frecuencia oscilatoria (VAFO),

siendo en algunos centros la modalidad ventilatoria inicial.

Se ha sugerido que los pacientes con HDC presentan volumenes corrientes
similares a los pacientes sin dicho defecto, por lo que se recomienda manejar
volumen corriente entre 4 a 6 ml/kg con la finalidad de mantener una PCo2 de 50 a

65 mmHg. 16 1819
Vasodilatadores

La hipertension pulmonar persistente es el factor prondstico mas importante en los
pacientes con HDC. Estos pacientes cuentan con alteracion pulmonar estructural
con menor desarrollo alveolar y ramificacion bronquial, junto con lo cual existe un
subdesarrollo de la vasculatura pulmonar e hipertrofia de la capa muscular vascular.
Ademas de estas alteraciones estructurales, existe también una mayor reactividad
a estimulos nocivos, cambios metabdlicos y menor respuesta a agentes

vasodilatadores endogenos y exégenos.?
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Se requiere el uso de inotrépicos como dobutamina y adrenalina en los pacientes
que presentan disfuncion ventricular izquierda significativa junto con bajo gasto

cardiaco e hipotension sistémica.

Se recomienda realizar un ecocardiograma durante las primeras 24 horas de vida
para descartar cardiopatia congénita, evaluar la funcién de ventriculo derecho y
determinar el grado de hipertensién pulmonar. '

La HPPRN se caracteriza por tener las resistencias vasculares pulmonares
aumentadas y sistémicas disminuidas, ocasionando corto circuito de derecha a
izquierda a nivel de conducto arterioso y foramen oval. El incremento RVP puede
ser idiopatica o primaria, secundaria a afeccion pulmonar (parenquimatosa,
enfermedad alveolar o hipoplasia pulmonar) o falla cardiaca. Cuando el corto circuito
es de derecha a izquierda por el PFO, reduce la precarga del VD, en cambio si se
presenta el corto circuito en PDA disminuye transitoriamente la poscarga mientras

este se encuentre abierto. 7

Los cambios que se producen a nivel del VD por aumento de la poscarga es la
hipertrofia, aumento de la contractibilidad. El incremento sostenido de las RVP se
asocia con distencién del miocardio, isquemia, hipoxia y acidosis que conducen a
disfuncion ventricular derecha. A diferencia del VD la disfunciéon del ventriculo
izquierdo provoca hipertensién venosa pulmonar y aumenta la presion de la arteria
pulmonar ocasionando reduccion del gasto sistémico por reduccion del retorno
venoso pulmonar y abombamiento del septum interventricular hacia la izquierda. La
disfuncion del VI puede exacerbar HPPRN y ocasionar resistencia al manejo con

ONi al aumentar la hipertension venosa pulmonar. 7

El ONi esta indicado para la hipertensién arterial supra sistémica sin disfuncién
ventricular izquierda,y reclutamiento pulmonar adecuado, edad gestacional mayor
a 34 semanas, indice de oxigenacion mayor o igual a 20, diferencia de saturacion
pre y posductal de 10% o mas. Aumenta la PaO2, mejora el indice de oxigenacion
y reduce la necesidad de ECMO.%°
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Si hay respuesta al ONi se observa una disminucién del 10-20 % en la diferencia de
saturacion pre-postductal, o un aumento del 10-20 % de la PaO2, o una mejora en
los parametros hemodinamicos, lo que significa un aumento del 10 % en la presion
arterial media, o una disminucién de los niveles de lactato. Si no hay respuesta se
debe considerar el uso de sildenafilo. *

Vasodilatadores pulmonares que inhiben la fosfodiesterasa

Sildenafil: Es un inhibidor de la fosfodiesterasa tipo 5, se utiliza como adyuvante
en la HP refractaria a ONi, mejora la vasodilatacion pulmonar, oxigenacion, gasto
cardiaco y reduce las resistencias vasculares pulmonares. En animales demostr6
un aumento en la angiogénesis pulmonar, mejoria en la vasoreactividad y
disminucién en la hipertrofia ventricular derecha. (3,6). Estudios han demostrado
que el Sildenafil oral (dosis entre 1 a 3 mg/kg cada 6 horas) mejora la oxigenacion
y reduce la mortalidad. °

Milrinona: Es un inhibidor de la fosfodiesterasa tipo 3 con efecto inotropico,
lusitropico e inodilatador que fue aprobado en 1980 para uso intravenoso en la
insuficiencia cardiaca congestiva descompensada, mejora la funcién ventricular
reduciendo la poscarga, se utiliza en el neonato con hipertension pulmonar

persistente en las siguientes condiciones:

- Disfuncidn ventricular asociada a hipertension venosa pulmonar o presiones
altas de auricula izquierda.
- Adyuvante del ONi para promover la vasodilatacién pulmonar y proporcionar

sinergia.

En un estudio realizado en pacientes recién nacidos a término con HPPRN con
mala respuesta al ONi, se inicio el manejo con milrinona a 0.33 mcg/kg/min
evitandose la dosis de carga para evitar la hipotensién, se fue incrementando de
0.33mcg hasta una dosis maxima de 0.99 mcg/kg/min, hubo mejoria en la

oxigenacion en las primeras 24 horas. 202

Vasodilatador pulmonar que actua en la via de la endotelina
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Bosentan: Es un antagonista dual ya que actua a nivel de la endotelina tipo A y tipo
B que aumenta la vasodilatacidn, reduce la resistencia vascular pulmonar. (3). No
esta aprobado por la FDA en el manejo de HPPRN. Tiene eficacia en adultos con
hipertension pulmonar. La dosis utilizada en el recién nacido 1-2 mg/kg dos veces
al dia. Los efectos adversos asociados al uso de este farmaco es la alevacion de
las transaminasas, insuficiencia hepatica, angioedema, anemia, leucopenia y

trombocitopenia.
Vasodilatador pulmonar que actua en la via Camp

PGE1: Debido a que el ventriculo izquierdo puede estar subdesarrollado la precarga
se encuentra disminuida, por lo que muchas veces el gasto sistémico depende del
ventriculo derecho el cual se encuentra sobrecargado de presion, por lo que el uso
de prostaglandinas permite mantener el conducto arterioso permeable

disminuyendo la sobrecarga de presion mejorando la funcion ventricular. 2!

Vasopresina: Actua sobre los receptores V1a en el musculo liso provocando
vasoconstriccion en arterias y venas,a nivel pulmonar vasodilatacion de la
circulacion pulmonar por la liberacion de oxido nitrico del endotelio. Se ah utilizado
en pacientes con hipotension refractaria a aminas, se inicio en pacientes con
criterios para ECMO a dosis de 0.0001 U/kg/min (Max 0.0012 U/kg/min). Demostro
mejoria, de la presion arterial media, frecuencia cardiaca, diuresis, disminuye las
resistencias vasculares pulmonares y disminuye en requerimiento de

catecolaminas. 22

Cirugia

La HDC requiere correccion quirurgica, siendo necesario dentro del manejo
multidisciplinario la decision del momento ideal para la cirugia, asi como el tipo de
abordaje a realizar. Es importante mencionar que la reduccién del contenido visceral
herniado a la cavidad toracica, asi como el cierre del diafragma, tendran efectos
principalmente a largo plazo, provocando discreta mejoria de forma inmediata. El

efecto mecanico de liberacién toracica con expansion pulmonar secundaria no
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tendra efectos inmediatos en mejora de la hipertension pulmonar persistente,

incluso puede desencadenar crisis hipertensivas pulmonares.

Para poder realizar la intervencidn quirurgica se sugiere que el paciente debe estar
hemodinamicamente estable con gasto urinario mayor 1ml/kg/h, saturacion
preductal entre 85-95%, presion arterial media normal para la edad, lactato menor

a 3 mmol, presiones arteriales pulmonares menores a la presion sistémica. 7 '4
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La hernia diafragmatica congénita es una patologia con gran morbimortalidad
asociada a la hipertension pulmonar e hipoplasia pulmonar. A pesar de multiples
publicaciones reportadas de hernia diafragmatica, no se cuenta con suficiente
informacion sobre factores de riesgo, complicaciones, terapéutica y evolucion a
corto plazo de recién nacidos con HDC.

En caso de presentar datos clinicos de compromiso hemodinamico, se debe realizar
la valoracién cardiaca funcional para iniciar de forma dirigida la optimizacion del
volumen intravascular asi como del uso de vasopresores. Los pacientes que se
presenten con disfuncién ventricular derecha en combinacion con hipertension
pulmonar clinicamente significativa, requieren de la implementacién de terapias que
reduzcan las resistencias vasculares pulmonares y la poscarga del ventriculo

derecho.

Para poder realizar la intervencidn quirurgica se sugiere que el paciente debe estar
hemodinamicamente estable con presiones arteriales pulmonares menores a la
presion sistémica. En general se acepta que la cirugia para correccion del defecto
debe retrasarse hasta resolver la hipertensién pulmonar severa, sin embargo, en
casos graves se desconoce si existe beneficio de una cirugia urgente

descompresiva.

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢Cual es el estado hemodinamico prequirdrgico y su asociacion con morbi-

mortalidad en los pacientes con hernia diafragmatica congénita?
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JUSTIFICACION

Existen multiples publicaciones reportadas sobre hernia diafragmatica,sin embargo
no se cuenta con suficiente informacién sobre factores de riesgo, complicaciones,

terapéutica y evolucion a corto plazo de recién nacidos con este diagndstico.

Actualmente hay diferentes protocolos sobre el manejo de esta patologia, los cuales
varian de centro en centro de atencion de alta especialidad. A pesar de estas
diferencias esta demostrado un mayor beneficio al contar con manejo estandarizado
en las unidades de atencion. Se recomienda retrasar la correccion quirurgica hasta
mejorar y estabilizar la hipertension pulmonar persistente, con efecto directo en el
pronostico de los pacientes.

La mayoria de los hospitales de referencia de tercer nivel de atencion, incluyen la
realizacion de valoracion funcional cardiaca como parte del protocolo de atencion
inicial de los pacientes con diagnostico de HDC; Mostrando su utilidad como
predictor prondstico, con impacto en la morbimortalidad asi como definir el momento

con estabilidad hemodinamica ideal para la realizacion de la correccion quirurgica.

El Hospital Infantil de México Federico Gomez es centro de referencia nacional de
esta patologia quirurgica neonatal, con o sin cirugia fetal. Se cuenta desde el afio
2017 en el servicio de cuidados intensivos neonatales con equipo ultrasonografico
para la realizacion de valoracion hemodinamica y aun no esta estandarizado el
ultrasonido para la toma de decisiones como parte del abordaje de los pacientes
con hernia diafragmatica.
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HIPOTESIS

Los pacientes con que se sometieron a correccidn quirurgica al presentar estabilidad
hemodinamica mediante valoracién cardiaca funcional, tuvieron desenlaces

favorables con mayor supervivencia.

OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Describir y analizar los fenotipos clinicos y ultrasonograficos encontrados en los

pacientes con hernia diafragmatica congénita.

OBJETIVO ESPECIFICOS

I.  Describir las caracteristicas demograficas de los pacientes con HDC.
[I. Analizar la asociacion de parametros clinicos y ecograficos con

morbimortalidad.

[ll.  Describir condiciones hemodinamicas previo a intervencion quirurgica

I\V.  Describir complicaciones postquirurgicas.

21



METODOLOGIA

Diseio de Estudio: Observacional, retrospectivo, descriptivo, comparativo.

Poblacién: Pacientes hospitalizados en la Unidad de Cuidados Intensivos
Neonatales del Hospital Infantii de México Federico Gomez, con sospecha
diagnostica de hernia diafragmatica que cuenten con valoracion cardiaca funcional
por servicio de valoracion hemodinamica por ultrasonido al pie de la cama del

paciente.

Criterios de seleccion de la muestra

Criterios inclusién: pacientes con registro de historia clinica con antecedentes
perinatales, evolucion clinica hospitalaria, valoracion cardiaca funcional por servicio

de valoracion hemodinamica por ultrasonido al pie de la cama del paciente.

Criterios exclusidén: Pacientes con presencia de malformaciones mayores

(onfalocele, cardiopatia compleja), aneuploidias

Criterios de eliminacién: Pacientes con datos clinicos y ultrasonograficos
incompletos o sin expediente clinico disponible en archivo clinico para la recoleccion

de datos.

Tamano de la muestra

El total de pacientes que ingresaron en el periodo de enero 2017 a abril 2022 fueron
35 pacientes con sospecha diagnostica de hernia diafragmatica. Se eliminaron 3
pacientes por no contar informacion clinica en el expediente médico, se eliminaron
2 pacientes por contar con malformaciones mayores (onfalocele y cardiopatia
compleja asociada a sindrome de Edwards) y 2 pacientes por no contar con
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valoracion cardiaca funcional. Se analizaron en total 28 pacientes con diagndstico

de hernia diafragmatica y uno con eventracion diafragmatica.
Descripcion general del estudio

El estudio se realizé en pacientes ingresados a la unidad de cuidados intensivos

neonatales del Hospital Infantii de Mexico “ Federico Gomez” con sospecha
diagnodstica de hernia diafragmatica congénita de enero del 2017 a abril 2022. Se
realizé busqueda dirigida de los registros médicos de cada paciente solicitando en

servicio de Archivo clinico los expedientes a revisar con antelacion.

Se llevo a cabo la revision y recoleccion de datos de la historia clinica, la evolucion
hospitalaria y el registro quirurgico de los pacientes para obtener datos

demograficos, fenotipos clinicos y ultrasonograficos de nuestra poblacion.

Ademas de realizar busqueda intencionada de los registros de las multiples
valoraciones hemodinamicas en el pre y postquirurgico de cada paciente. Con lo
anterior se realizd analisis estadistico de los datos recolectados en busqueda de

asociacion de variables.

Plan de analisis estadistico

Se analizaran las variables de acuerdo con el tipo de distribucién para determinar
las medidas de tendencia central (media o mediana) y de dispersion (desviacion
estandar y proporciones) utilizadas en este estudio.

Posteriormente se realizara una estadistica descriptiva de todas las variables del
estudio para poder dar respuesta a los objetivos del protocolo. Se compararan datos

cuantitativos y cualitativos.
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Descripcion de variables

Variable Definicién operacional Escala Tipo de variable
Hernia Discontinuidad del desarrollo del diafragma | Variable HDC Anterior,
diafragmatica permitiendo que las visceras abdominales | dependiente. | HDC Posterior
congénita. se hernien hacia el térax. Cualitativa (Bockdaleck).
nominal.
Lugar de | Estado de la Republica Mexicana donde | Cualitativa Ciudad de Meéxico,
nacimiento nacio nominal Estado de México,
Hidalgo, Guerrero,
Sinaloa, Sonora, Baja
california, Michoacan,
Colima
Edad materna. Edad de la madre al momento de la | Cuantitativa ARos.
concepcion. discreta.
Sexo. Condicién organica, masculino-femenino. Cualitativa Hombre, Mujer.
nominal.
SDG. Periodo de tiempo comprendido desde la | Cuantitativa Semanas.
concepcion hasta el nacimiento, describe | continua.
que tan avanzado esté el embarazo.
Diagnéstico Confirmacion de defecto diafragmatico por | Cualitativa Si, No.
prenatal ultrasonido gestacional dicotémica.
Cirugia fetal Realizacion de oclusion traqueal in utero Cualitativa Si, No.
dicotomica.
Via de nacimiento | Via de resolucién del embarazo Cualitativa Parto, Cesarea
nominal.
Apgar Sistema de puntuacion que evalia la | Cuantitativa Puntuacién del 0 al 10.
adaptacion y el estado clinico del recién | discreta.
nacido al minuto y a los 5 minutos de vida.
Liquido amnidtico | Presencia de primer evacuacion in utero | Cualitativa Si, No.
tefido con | detectada al nacimiento dicotomica.
meconio al
nacimiento
Intubacién al | Colocacion de un tubo endotraqueal a través | Cualitativa Si, No.
nacimiento de la cavidad oral para mantener la via | dicotdmica.
aérea.
Compresiones Maniobras de reanimacién avanzada que | Cualitativa Si, No.
toracicas. mantienen la sangre oxigenada hasta el | dicotomica.
restablecimiento de la circulacién sanguinea
espontanea.
Peso al nacer. Fuerza con que la Tierra atrae a un cuerpo, | Cuantitativa Kilogramos.
por accion de la gravedad. continua.
Talla al nacer Medida de la planta del pie hasta el vértice | Cuantitativa Centimetros
de la cabeza continua.
Cardiopatia Defectos estructurales y/o funcionales del | Cualitativa Si, No.
congeénita corazon y los vasos presentes al nacimiento | dicotémica.
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Adrenalina Catecolamina endégena producido por las | Cualitativa Si, No.
glandulas suprarrenaleds, alfa agonista no | dicotomica.
selectivopotente, con activacion de
receptores beta 1y 2

Norepinefrina Catecolamina endogena derivado de la | Cualitativa Si, No.
dopamina, alfa agonista no selectivo potente | dicotomica.
co leve efecto en los receptores
adrenérgicos beta 1

Dias de Milrinona | Inhibidor de la fosfodiesterasa 3 (PDES3). Cuantitativa Dias

discreta.
Neuropéptido enddégeno secretado por la Cuantitativa Dias

Dias de neurohipdfisis, con efecto en la regulacion discreta.

Vasopresina de la osmolaridad plasmatica, volumen
circulatorio y tono vascular

Dias de | Ventilacion a través de tubo endotraqueal | Cuantitativa Dias

Ventilacion para mantener la via aérea. discreta.

mecanica invasiva

Dias de VAFO Ventilacién de Alta Frecuencia Oscilatoria. | Cuantitativa Dias
Modalidad de Ventilacion mecéanica no | discreta.
convencional de proteccién pulmonar

CO2 maximo Presion parcial que el CO2 disuelto ejerce | Cuantitativa mmHg
en el plasma. discreta.

Dias de Oxido | Potente vasodilatador pulmonar selectivo. Cuantitativa Dias

nitrico discreta.

Tipo de sedaciéon | Estado de calma, relajacion o somnolencia | Cualitativa Morfina
causada por medicamentos nominal Fentanil

Midazolam

Dias de | Estabilidad en el estado  clinico, | Cuantitativa Dias

estabilizacion hemodinamico, ventilatorio y paraclinico. discreta.

previo a cirugia

Dias de vida al | Cada uno de los periodos en que se | Cuantitativa Dias

momento de la | considera dividida la vida humana. discreta.

cirugia

Lateralidad del | Parte diferenciada a partir de un eje ideal y | Cualitativa Izquierdo

defecto opuesta a otras en un cuerpo nominal Derecho

Bilateral

Herniacion Desplazamiento del higado hacia la cavidad | Cualitativa Si, No.

hepética toracica a través del defecto diafragmatico dicotémica.

Tiempo de cirugia | Horas transcurridas desde el inicio hasta el | Cuantitativa Minutos
final de la cirugia. discreta.

Técnica quirurgica | Tipo de cirugia realizada. Cualitativa Laparoscopica

nominal. abierta.

Recurrencia de | Accién de volver a ocurrir o aparecer de un | Cualitativa Si, No.

cirugia evento dicotémica.
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Oclusion intestinal | Obstruccion que detiene el paso completo o | Cualitativa Si, No.
parcial del contenido intestinal a través en su | dicotémica.
luz
Defuncion Muerte de la persona Cualitativa Si, No.
dicotomica.
Dias de estancia | Total de dias intrahospitalarios en el servicio | Cuantitativa 1-100.
hospitalaria de Neonatologia del HIMFG discreta.
Presion  arterial | Es el maximo de presién arterial en sistole Cuantitativa mmHg
sistdlica discreta
Presién  arterial | Es el valor minimo de la presion arterial | Cuantitativa mmHg
diastolica cuando el corazén esta en diastole discreta
Frecuencia Numero de veces que late el corazén por | Cuantitativa Latidos por minuto
cardiaca minuto, determinado por el equipo de | discreta
monitorizacion de signos vitales
Gasto  cardiaco | Volumen latido del ventriculo derecho. | Cuantitativa Mi/kg/min
derecho Medida sacando el area de la valvula | continua
pulmonar de punto de insercion de la valva
a punto de insercion de la valva dividido
entre dos y multiplicando por frecuencia
cardiaca por integral velocidad tiempo (area
bajo la curva de tres latidos promediados)
TAPSE Excursion sistdlica del anillo tricuspideo Cuantitativa mm
continua
Cambio fraccional | Porcentaje del cambio de area del ventriculo | Cuantitativa %
de area del VD derecho durante el ciclo cardiaco. discreta
Tiempo de | Mediciéon en milisegundos del inicio al final | Cuantitativa m/s
eyeccion del latido en un Doppler pulsado de la arteria | discreta
pulmonar (TEVP) | pulmonar a nivel de las Vvalvas,
inversamente relacionad a la distensibilidad
de la arteria pulmonar
Tiempo de | Tiempo en milisegundos del inicio del latido | Cuantitativa m/s
aceleracion de la | a la aceleracion maxima observada en un | discreta
arteria pulmonar | latido haciendo un Doppler pulsado de la
(TAAP) arteria pulmonar a nivel de las valvas.
Correlacion  inversa con  resistencias
vasculares pulmonares y presion media de
la AP
IRVP Tiempo de aceleracién de la pulmonar | Cuantitativa -
indizado con el tiempo de eyeccién obtiene | discreta
dividiendo TEAP/ TAAP. Directamente
relacionado con als resistencias vasculares
pulmonares
Gasto  cardiaco | Volumen latido del ventriculo izquierdo. | Cuantitativa ml/kg/min
izquierdo Medida sacando el area de la valvula aortica | continua

de punto de insercién de la valva dividido
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entre dos y multiplicando por radio? por
frecuencia cardiaca por area bajo la curva de
tres latidos promediados dividido entre el
peso.

Fraccion de | Fraccion de eyeccion del ventriculo | Cuantitativa %

eyeccion izquierdo por planimetria discreta

Fraccion de | Fraccion de acortamiento del ventriculo | Cuantitativa %

acortamiento izquierdo por planimetria discreta

Simpson Fraccion de eyeccién del ventriculo | Cuantitativa %
izquierdo por método biplanar discreta

E/A Proporcion E/A del ventriculo izquierdo, | Cuantitativa m/s
medido a nivel del area subvalvular mitral en | discreta
unos cuatro camaras.

indice de | Es la velocidad sistélica menos la velocidad | Cuantitativa -

pulsatilidad de la | diastdlica entre la velocidad media. Se | discreta

arteria  cerebral | obtiene con doppler pulsado a nivel de la

anterior arteria cerebral anterior.

indice de | Es la velocidad sistélica menos la velocidad | Cuantitativa -

resistencia de la | diastdlica entre la velocidad sistdlicas | discreta

arteria  cerebral | obtiene con doppler pulsado a nivel de la

anterior arteria cerebral anterior.

indice de | Es la velocidad sistélica menos la velocidad | Cuantitativa -

pulsatilidad de la | diastdlica entre la velocidad media. Se | discreta

arteria  cerebral | obtiene con doppler pulsado a nivel de la

media arteria cerebral media.

indice de | Es la velocidad sistélica menos la velocidad | Cuantitativa -

resistencia de la | diastdlica entre la velocidad sistdlicas | discreta

arteria  cerebral | obtiene con doppler pulsado a nivel de la

media arteria cerebral media.
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ETICA

El estudio no violo los principios éticos establecidos, siguiendo las recomendaciones
de la Norma Oficial Mexicana NOM-012-SSA3-2012 sobre los criterios para la
ejecucion de proyectos de investigacion para la salud en seres humanos publicada
en el Diario Oficial de la Federacién y la Ley General de Salud de los Estados Unidos
Mexicanos en materia de investigacion para la salud Titulo 1ero, Capitulo unico,
articulo 17. Asi como a las normas para investigacion de la conferencia de Helsinky
de 1964 y su revision en el 2013 y Declaracion de Helsinki de la Asociacion Médica

Mundial en su ultima version de Fortaleza 2013.

Riesgo de la investigacion: Esta investigacion es considerada sin riesgo para la
salud y los participantes, al ser retrospectivo no se realizdé ninguna intervencion o
modificacion intencionada en las variables fisiologicas, psicologicas y sociales de
los individuos que participaron en el estudio, ya que se realizi revision de
expedientes clinicos y otros registros hospitalarios.

Contribuciones y beneficios del estudio para los participantes y la sociedad:
El trabajo de investigacion cumple los principios cientificos y éticos que justifican la
investigacion médica, especialmente en lo que se refiere a su posible contribucion
a la solucion de problemas de salud y al desarrollo de nuevos campos de la ciencia

médica.

Confidencialidad: Los datos obtenidos estaran en resguardo, asi como los
resultados obtenidos del analisis estaran codificados, de acuerdo con la ley de
proteccion de datos personales en posesion de sujetos obligados. Esto garantiza la
confidencialidad de la informacion, los resultados se reportan en conjunto, de

manera que no sera posible identificar individualmente cada uno de los casos.

Aprobacion del protocolo: El protocolo se sometio a autorizacion de los Comités
de Investigacion y de Etica en Investigacion del del Hospital Infantil de Mexico *

Federico Gomez”.
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PLAN DE TRABAJO

El estudio se realizé en el Hospital Infantil de México “Federico Gomez” en neonatos
que ingresaron entre enero del 2017 a abril 2022 con sospecha diagndstica de
hernia diafragmatica congénita los cuales contaron con valoracion hemodinamica

previa a la correccion quirurgica. Se incluyeron las variables ya descritas.

Recursos humanos y materiales

Recursos humanos: todos los investigadores involucrados participaron en la
elaboracion o revision del protocolo, asi mismo, en la redaccion y revision de la tesis.
El Dr. Daniel Ibarra Rios fue el gestor en conjunto con la residente de neonatologia
de la idea y desarrollo conceptual del protocolo.

El analisis estadistico fue desarrollado y realizado por el Dr. Horacio Marquez
Gonzalez.

Los tesistas recopilaron los datos de los expedientes clinicos.

Capacitacion de personal

Capacitacion de personal: no requerido
Adiestramiento de personal: no requerido

Financiamiento

Esta investigacion no conté con medios de financiamiento externo y no genero costo

para el hospital, ya que se revisaron expedientes clinicos.
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RESULTADOS

Desde el 2017, se ingresaron 28 pacientes con sospecha diagnostica de HDC, a
quienes se les realizd valoracion cardiaca funcional por servicio de valoracion
hemodinamica por ultrasonido al pie de la cama del paciente. Nuestra poblacion
conté con madres de edad con rango desde los 17 hasta los 38 afios con una media
de 25 afios. Solo 7 pacientes tuvieron diagndéstico prenatal, representando un 25%.

Del total de recién nacidos incluidos en este estudio 11 fueron de sexo femenino
(39%) y 17 de sexo masculino (61%). La edad gestacional tuvo un rango de 35 a 42
SDG, con una media de 39 SDG, solamente 1 paciente fue prematuro (35 SDG), el

resto fue de término.

17 pacientes presentaron unicamente el diagnéstico de HDC, el 39% de los
pacientes presentd comorbilidades como asfixia perinatal, infeccion por SARS CoV
2, cefalohematoma, doble arteria renal, etc. lo cual intervino en su morbimortalidad.
De los 7 pacientes con diagnostico prenatal, solamente un paciente fue operado de

oclusion traqueal mediante cirugia fetal.

En cuanto a los antecedentes perinatales, 11 pacientes nacieron por via vaginal
(39%) y 17 por via abdominal (61%). De ellos el 57% requirié maniobras avanzadas
de reanimacion neonatal (intubacion al nacimiento), y compresiones cardiacas en
un paciente. La valoracion de Apgar al minuto de vida mas baja fue una puntuacion
de 1y la mas alta de 8, mientras que al minuto 5 la puntuacion mas baja fue de 4 y
la mas alta de 9. El promedio de peso al nacimiento de 2985 gr con un rango entre
2015 gra 3,490 gr.

El 100% se mantuvo con ventilacidon mecanica convencional, 29% (8 pacientes) se
escalaron con alta frecuencia oscilatoria. Uno de ellos permanecido con esta

modalidad ventilatoria no convencional hasta por un maximo de 18 dias totales.

La hipertensidon pulmonar se manejoé con milrinona y oxido nitrico. La Milrinona, se
indicé en 18 pacientes con conducto arterioso derecha izquierda y FO izquierda
derecha (64%) y 9 pacientes requirieron uso de 6xido nitrico con conducto arterioso

y foramen oval de derecha a izquierda (32%). El medicamento mas usado en la
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sedoanalgesia de los pacientes fue morfina en 46%, seguido de la combinacién de
morfina y fentanil en el 32% de los pacientes, el resto de los pacientes (22%) tuvo

administracion de diferentes farmacos en infusion.

El tipo de apoyo aminérgico incluyo el uso de Norepinefrina y Vasopresina. Esta
ultima administrada en 7 pacientes (25%). Once (39%) pacientes requirieron uso de
adrenalina en algun momento de su evolucion postquirurgica debido a inestabilidad
hemodinamica. Dos pacientes presentaron choque refractario a aminas, requiriendo
uso de hidrocortisona a su manejo hemodinamico.

FIGURA 1. Evoluciéon clinica de pacientes con diagninostico de HDC.

En condiciones quirurgicas: 9

Milrinona: 4

Superviviente: 24
HD: 28 Milrinona + ONi: 4

Milrinona + Vasopresina + PGE1: 3

Milrinona + Norepinefrina: 4

L] Defuncion sin cirugia: 2

Milrinona + Vasopresina: 4 Defuncion tras cirugia: 2
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26 de los 28 neonatos (93%) fueron sometidos a plastia diafragmatica. Requiriendo
en promedio 4 dias de estabilizacion hemodinamica para la correccion. Los
neonatos a quienes no se les realizd correccion quirurgica (7%) fue por sus
condiciones criticas, inestabilidad hemodinamica y evolucion torpida. Los niveles de
pCO:2 por gasometria en las primeras 72 horas de vida fueron variables, con una
media de 66 mmHg, reportandose cifras maximas en un paciente de hasta 182
mmHg, sin lograr su estabilizacion para la correccion quirurgica teniendo desenlace

fatal.

La técnica quirurgica mas usada fue mediante laparoscopia en un 79% (19
pacientes) en comparacion con la técnica abierta en un 21% (5 pacientes), el resto
de los pacientes no se opero y no se especifico el tipo de abordaje realizado; el 80%
de los neonatos presentd hernia diafragmatica izquierda. Dentro de los hallazgos
quirurgicos destaca el tamafo del defecto herniario de hasta un 75-80% del
diafragma involucrado. En 9 pacientes se refiere en la nota postquirurgica la
herniacion hepatica, s6lo en un paciente encontraron como hallazgo adicional bazo
malrotado. Dentro de las complicaciones postquirurgicas, se registro recurrencia de
la HDC en 7 pacientes, ocurriendo todas en los primeros 6 meses de vida. Otra
complicacion descrita fue la de oclusion intestinal, encontrada hasta en 4 pacientes
(14%).

En los hallazgos encontrados en el ultrasonido pulmonar se encontraron de acuerdo
con lo reportado en la literatura

1. Ausencia parcial de la linea hiperecogénica que representa el borde
diafragmatico normal

2. Ausencia parcial de la Linea Pleural en el hemotérax afectado
3. Ausencia de Lineas A en el area afectada

4. Presencia de imagenes multicapa con contenido hiperecogénico en su
interior en movimiento (intestino normal)

5. Presencia de 6rganos de consistencia dentro del térax (es decir, higado o
bazo).
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En total se reportaron 4 defunciones en ese periodo de investigacion, en quienes
requirieron en su totalidad intubacion al nacimiento, uso de milrinona para manejo
de hipertension pulmonar, el 67% presenté HDC izquierda, el 50% tuvo herniacion
hepatica, 75% no tuvo recomendacion quirurgica al realizar la valoracion funcional
basal por su inestabilidad hemodinamica, sin embargo, dos se operaron; y dos de
ellos fallecieron previo a la cirugia. El tiempo maximo de hospitalizacion de los
pacientes finados fue de 8 dias, siendo hasta de 1 dia en dos pacientes.

Se observo que en los pacientes que fallecieron con hernia diafragmatica congénita
en el ecocardiograma basal se encontraban las resistencias vasculares pulmonares
mas incrementadas a diferencia de los no sobrevivientes. El gasto cardiaco
izquierdo fue mas bajo en los pacientes que fallecieron.
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Sobrevivientes No sobrevivientes

_ Mediana  P25-P75  Mediana  P25-P75

Edad gestacional (semanas) 39 38 - 40 38 37 -39 0.4
Peso al nacimiento (gramos) 3020 2895 - 3203 3145 2755-3200 0.7
CO2 maximo (primeras 72h) 66 51-71 120 85 -182 0.01
PAS (mm Hg) 67 59 — 81 58 51-82 0.5
PAD (mm Hg) 43 38 — 47 49 26 - 53 0.7
FC (Ipm) 138 125 -152 136 126 — 160 1
GCD (ml/kg/min) 139 84 — 159 110 81 —147 0.5
TAPSE (mm) 8.4 6.9-8.9 8.3 79-8.6 0.9
FAC (%) 42 38-44 37 25 -41 0.1
PSVD (mm Hg) 62 43 - 66 67 64 -70 0.4
TEVP (ms) 192 171 - 207 186 120 - 197 0.4
TAAP (ms) 51 41 - 67 30 23 -53 0.09
TEVP/TAAP 0.29 0.24 - 0.33 0.19 0.16-0.26 0.04
PSAP (mm Hg) 46 37 —-48

S Pulmonar 39 33-50 37 25-48 0.5
D’Pulmonar 55 42 - 71 47 36 — 57 0.4
GCI (ml/kg/min) 139 108 - 160 73 48 - 79 0.001
FE (Modo M) 70 66 — 76

FA (Modo M) 35 34 -40

SIMPSON (%) 64 57 -70 56 54 — 66 0.3
STRAIN -13.7 -17.9--95

E/A 0.96 0.81-1.12 0.8 0.73-0.88 0.02

TABLA 1. DIFERENCIAS CLINICAS Y ECOCARDIOGRAFICAS ENTRE SOBREVIVIENTES Y NO
SOBREVVIENTES

FA: fraccidn de acortamiento; FC: frecuencia cardiaca; FE: fraccidén de eyeccion; GCD: gasto cardiaco
derecho; FEVI: fraccidn de expulsidn del ventriculo izquierdo; GC: gasto cardiaco; GCl: gasto cardiaco
izquierdo; PAS: presion arterial sistélica; PAD: presidn arterial diastdlica; PSAP: presion sistélica
arteria pulmonar; PSVD: presidn sistdlica del ventriculo derecho; TAAP: tiempo de aceleracion de
arteria pulmonar; TAPSE: excursién sistélica de anillo tricuspideo; TEVP: tiempo eyeccion valvula
pulmonar
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Comparando los ecocardiogramas basales, prequirurgicos y postquirurgicos de los
sobrevivientes, el gasto cardiaco derecho e izquierdo incrementaron de manera
paulatina. Las resistencias vasculares pulmonares disminuyeron hacia el pre
quirargico (representando la estabilidad para la reparacion) y posteriormente
incrementaron. Hay una vasodilatacidn cerebral compensatoria que desparece en

el postquirurgico.

Prequirurgico Postquirdrgico

PAS (mm Hg) 57-82 71 64-82 70 65-77 0.5
PAD (mm Hg) 43 37-49 43 37-52 43 34-51 0.6
FC (Ipm) 137 126-152 146 130-158 147 139-163 0.03
GCD (ml/kg/min) 135 84-157 160 134-186 185 135-223  0.005
TAPSE (mm) 82 67 — 88 82 71-102 92 68— 98 0.4
FAC (%) 41 38-44 39 37-42 46 39-51 0.2
PSVD (mm Hg) 64 45 - 66 45 41-49 45 38-60 0.5
TEVP (ms) 190 163 - 207 182 170 - 207 184 170 - 200 0.6
TAAP (ms) 50 40 - 64 51 43-64 58 45-73 0.5
TEVP/TAAP 28 19-33 51 43 - 64 29 23-37  <0.0001
S’PULMONAR 39 32-49 39 33-57 45 41-54 0.4
D’PULMONAR 55 41-71 54 50 - 60 59 45— 69 0.6
GCI (ml/kg/min) 134 90 - 158 150 138 - 197 169 141-203  0.07
FE (Modo M) 70 66— 76 68 6472 71 63— 74 0.03
FA (Modo M) 35 34-40 35 31-37 36 32-40 0.07
SIMPSON (%) 63 57-69 66 6371 65 60-71 0.1
E/A 82 69 — 107 88 73 - 104 9% 68— 115 0.6

130 112 - 163 118 86 -147 128 98 — 144 0.1
ACM IR 69 35-77 69 65 - 81 73 67-77 0.05

TABLA 2. CURSO ECOCARDIOGRAFICO BASAL, PRE YPOSQUIRURGICO

ACM: arteria cerebral media; FA: fraccidon de acortamiento; FC: frecuencia cardiaca; FE: fraccidén de
eyeccion; GCD: gasto cardiaco derecho; FEVI: fraccidon de expulsion del ventriculo izquierdo; GC:
gasto cardiaco; GCl: gasto cardiaco izquierdo; IP: indice de pulsatilidad; IR: indice de resistencias;
PAS: presion arterial sistélica; PAD: presion arterial diastdlica; PSAP: presidn sistélica arteria
pulmonar; PSVD: presién sistélica del ventriculo derecho; TAAP: tiempo de aceleracién de arteria
pulmonar; TAPSE: excursion sistdlica de anillo tricuspideo; TEVP: tiempo eyeccidn valvula pulmonar
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DISCUSION

La HDC tiene una incidencia estimada de 1 en 2000 a 3000 recién nacidos vivos,
con mayor frecuencia en las nifias. La incidencia estimada de hernias
diafragmaticas congénitas en la poblacién mexicana es de 3,000 a 5,000 recién
nacidos vivos, la cual incrementa hasta uno por cada 2,200 si se toman en cuenta
los mortinatos. 2° Del total de recién nacidos incluidos en este estudio, el 61% fue
de sexo masculino, lo cual contrasta con lo reportado hasta ahora. La prevalencia
no parece estar asociada a la edad materna. Nosotros reportamos un rango de edad

materna desde los 17 hasta los 38 anos.

En nuestro estudio el 61% tuvo resolucién del embarazo por via abdominal. Sin
embargo no existe evidencia de que el modo de nacimiento (parto vs cesarea),
afecte la supervivencia, por lo que la via de resolucién del embarazo debera ser
basado en indicaciones maternas. © Se puede mejorar la supervivencia de los
pacientes con hernia diafragmatica congénita e hipoplasia pulmonar severa al
seguir un protocolo estandarizado de tratamiento que incluya OTF, IOT inmediata
con corddn abierto, manejo de la HAP inmediato y estabilizacion hemodinamica

para poder realizar la cirugia correctiva en las mejores condiciones posibles. 2°

De los 7 pacientes con diagnostico prenatal en nuestro estudio, solamente un
paciente fue operado de oclusion traqueal mediante cirugia fetal. Es sabido que la
cirugia antenatal, especificamente la oclusion endotraqueal temporal del feto,
impide la salida del liquido pulmonar, favoreciendo su crecimiento y mejorando la

sobrevida hasta un 25-50% en los casos de HDC izquierda 'y 35% en HDC derecha.
5,

La mayoria de los protocolos recomiendan realizar intubacion inmediata al nacer
con ventilacion gentil, asi como descompresion gastrica con sonda evitando la
ventilacion con mascara para minimizar la entrada de aire al estdmago. Sin
embargo, la actualizacion del Consenso Europeo de HDC del 2015 ha sugerido
permitir las respiraciones espontaneas de pacientes con bajo riesgo. ’ En nuestro

estudio el 57% requiri6 maniobras avanzadas de reanimacion neonatal (intubacion

36



al nacimiento), y compresiones cardiacas en un paciente por la inestabilidad

importante al momento de nacer.

En el presente trabajo encontramos que el 80% de los neonatos presentd hernia
diafragmatica izquierda. Como lo reportado en un estudio de europeo de Kotecha y
colaboradores. ?” donde del total de hernias diafragmaticas congénitas, cerca del
90% corresponden a hernias que afectan el lado izquierdo y solo un 10% se

presentan en el lado derecho.

Se han descrito factores de mal prondstico, dentro de los que destacan el
diagnodstico antes de las 25 SDG, herniacion hepatica e hipoplasia ventricular
izquierda. 8 Como se reportd previamente, todos nuestros pacientes fueron de
término, siendo unicamente uno prematuro tardio con 35 semanas de gestacion. En
nuestro analisis no se logré establecer una relacion causal de la edad gestacional
con la mortalidad con una p no significativa de 0.4, ademas de presentarse
herniacion hepatica en el 50% de los casos finados.

La HDC es un padecimiento que a pesar de los avances en su diagndstico y manejo
presenta altos indices de mortalidad como consecuencia de la hipertension
pulmonar asociada a la hipoplasia pulmonar. Dentro de nuestras variables
bioquimicas que permiten la monitorizacibn de hipertension pulmonar, se
encuentran los valores de pCO2 en las primeras 72 horas. Segun el consenso
europeo 2015 se recomienda una PCO2 objetivo entre 50 y 70 mmHg. ” Ademas se
ha descrito que PaCO2 mayores de 60 mmHg en las primeras 24 horas de vida se
asocia a una mayor mortalidad 2°. Nuestro estudio confirma la asociacion
significativa entre valores elevados de pCO2 con mortalidad. Encontrando pCO2
maximas en las primeras 72 horas de vida de hasta 120 (85-182 mmHg) con una p
significativa de 0.01 . Desafortunadamente no contamos con informacion en los
expedientes sobre los indices de oxigenacion reportados en los pacientes, lo cual
nos permitiria encontrar de una forma mas objetiva el estado ventilatorio del

paciente previo a la correccidon quirurgica.
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El tratamiento es quirurgico, si no se interviene la mortalidad puede ser del 100%,
aun en operados la mortalidad es de 30%, debido a la hipoplasia e hipertension
pulmonar. Se ha descrito recidiva del 22% en cierre primario. ®> En nuestro estudio
el 27% tuvo recurrencia de la cirugia y el 11% de los pacientes que se operaron
tuvieron desenlace fatal. Hoy en dia se prefiere diferir la cirugia 24 horas o mas,
para lograr una ventilacion 6ptima estable para reducir o eliminar la hipertension
pulmonar, ya que la cirugia se asocia con un deterioro de la elasticidad pulmonar,
que puede mejorarse con la estabilizacién preoperatoria.

Hemodinamicamente se han descrito marcadores prondsticos de hernia
diafragmatica congénita Aggarwal, S et al en un estudio retrospectivo de pacientes
con diagnostico de hernia diafragmatica congénita observo que los pacientes con
hipertension pulmonar y disfuncion ventricular izquierda se asocid a muerte y

resultados adversos lo cual concuerda con nuestro estudio.3°

Gaffar, S et al en un estudio retrospectivo de 27 recién nacidos diagnosticados con
hernia diafragmatica observaron que la integral velocidad tiempo del ventriculo
izquierdo, indice de gasto cardiaco izquierdo disminuido se asocio a necesidad de
soporte vital extracorporeo, a diferencia del flujo de derivacion del foramen oval y

frecuencia cardiaca.?’

En el ultrasonido pulmonar se encontraron alteraciones previamente descritas en la
literatura, identificandose asas intestinales y 6rganos parenquimatosos en torax
correspondiente con lo encontrado en cirugia. 32 Recientemente un grupo en Japén
publicd 8 neonatos donde el ultrasonido pulmonar se utilizé para decidir la técnica
quirurgica. Actualmente hay una estrecha comunicacion entre el servicio de
ultrasonido y el equipo de Cirugia Neonatal por lo que es interesante considerar
como parte del protocolo- 33
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CONCLUSIONES

La valoracién funcional cardiaca mediante ecocardiografia, es una importante
herramienta que nos permite entender la fisiologia de HDC, los cambios
hemodinamicos a nivel pulmonar y sistémico. Permitiendo la toma de decisiones al
determinar la terapia especifica, monitorizar la respuesta a la terapia y definir el
momento ideal para la correccion quirurgica aumentando la sobrevida de estos

pacientes.

LIMITACIONES Y/O NUEVAS PERSPECTIVAS

Estudio retrospectivo, equipo diferente de ultrasonido al momento de la valoracion,
interconsulta dependiente del médico tratante, numero de pacientes. Estandarizar
el uso de ultrasonido en el paciente con hernia diafragmatica congénita. No hay un
grupo control. Se sugiere realizar toma de gasometrias arteriales para valorar el

indice de oxigenacion para guiar la terapéutica ventilatoria y factor predictor.
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