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ABREVIATURAS EMPLEADAS:

CDHSD: Escala de probabilidad de supervivencia en hernia diafragmatica
congénita (Congenital Diaphragmatic Hernia Study Group).

ECMO: Oxigenacidén por membrana extracorporea (por sus siglas en inglés,
Extracorporeal membrane oxygenation)

FETO: Técnica de oclusion traqueal endoluminal fetoscopica

FOP: Foramen oval permeable

HDC: Hernia diafragmatica congénita

HPPRN: Hipertensién pulmonar persistente del recién nacido

10: indice de oxigenacion

IVU: Infeccion de vias urinarias

LHR: indice de relacion pulmén-cabeza

Oni: Oxido nitrico inhalado

pa02: Presion arterial de oxigeno

PCA: Persistencia del conducto arterioso

pCO2: Presién de didxido de carbono

PPFs: Pliegues pleuroperitoneales

SNAPPE II: Score for Neonatal Acute Physiology with Perinatal Extension-I|
SPSS: Statistical Package for Social Sciences.

TA: Tension arterial

TO: Técnica de oclusion traqueal

UCIN: Unidad de cuidados intensivos neonatales

VAFO: Ventilacion de alta frecuencia oscilatoria



VD: Ventriculo derecho
VI: Ventriculo izquierdo
VMC: Ventilacidn mecanica convencional

WHSRpf: Férmula de prediccidn de Wilford Hall Santa Rosa



. RESUMEN
Introduccién. La hernia diafragmatica congénita (HDC) es una enfermedad con una
incidencia reportada en México de 1 caso por cada 3000 recién nacidos y se caracteriza
por un defecto en el diafragma que provoca la protrusion del contenido abdominal hacia la
cavidad toracica. Es una anomalia potencialmente grave que conlleva datos de dificultad
respiratoria, de predominio en sus primeras horas de vida. Objetivo. Determinar las
caracteristicas clinicas maternas y del recién nacido con diagnéstico de hernia
diafragmatica congénita.
Material y métodos. Se analizaron 20 expedientes de recién nacidos que fueron
diagnosticados con hernia diagragmatica congénita, por medio de una hoja de recoleccién
de datos, analizando la informacién estadistica descriptiva por medio de SPSS.
Resultados. Se incluyeron 20 pacientes encontrados en los ultimos 10 afios. Se encontro
un pedomio de edad materna entre 20 a 29 anos en un 45% (n=9) y primigestas 55%
(n=11). Todos fueron recién nacidos de término, con una mediana de peso al nacer de
3,170 g (IQR de 2,792 - 3,360), el 70% de los casos fueron hombres, con Apgar al nacer
principalmente bajo, con <7 puntos en el 60%. El 65% de los pacientes sobrevivio.
Conclusiones. Se encontré similar mortalidad a la reportada en los estudios realizados a
nivel internacional. Se sugiere continuar la realizacion de la escala de CDHSG a todos los
pacientes ingresados a UCIN con diagndstico de HDC y se implemente la utilizacion de
otros indices de prediccion de supervivencia.
Palabras clave: hernia diafragmatica congénita, malformaciones pulmonares, dificultad

respiratoria, recién nacido.



lll. ABSTRACT

Introduction. Congenital diaphragmatic hernia (CDH) is a disease with a reported
incidence in Mexico of 1 case per 3,000 newborns and is characterized by a defect in
the diaphragm that causes the abdominal content to protrude into the thoracic cavity.
It is a potentially serious anomaly that entails signs of respiratory distress,
predominantly in the first hours of life. Objetive. To determine the maternal and
newborn clinical characteristics diagnosed with congenital diaphragmatic hernia.
Material and methods. Twenty records of newborns who were diagnosed with
congenital diaphragmatic hernia were analyzed through a data collection sheet,
analyzing the descriptive statistical information through SPSS.

Results. Twenty patients found in the last 10 years were included. A maternal age
range between 20 and 29 years was found in 45% (n=9) and primiparous 55% (n=11).
All were full-term newborns, with a median birth weight of 3,170 g (IQR of 2,792 -
3,360), 70% of the cases were male, with mainly low Apgar scores at birth, with <7
points in 60%. 65% of the patients survived.

Conclusions. Mortality similar to that reported in international studies was found. It is
suggested to continue carrying out the CDHSG scale in all patients admitted to the
NICU with a diagnosis of CDH and to implement the use of other survival prediction
indices.

Keywords: congenital diaphragmatic hernia, pulmonary malformations, respiratory

distress, newborn.



IV. INTRODUCCION

El diafragma es un musculo esencial para una respiracion adecuada y forma una
barrera entre las cavidades toracica y abdominal, por ende, la presencia de
malformaciones que comprometan su funcionalidad conllevan manifestaciones cinicas
que incluyen datos de dificultad respiratoria de diferentes magnitudes en el recién
nacido de predominio en sus primeras horas de vida.’

La hernia diafragmatica congénita (HDC) es una anomalia potencialmente grave por
si misma por la inestabilidad hemodinamica y ventilatoria que presentan estos
pacientes en su historia natural de la enfermedad, requiriendo un manejo
multidisciplinario para lograr mejores resultados. Histéricamente, la supervivencia del
recién nacido con diagnostico de HDC ha sido muy probre, pero las mejoras en la
deteccion prenatal, manejo médico y quirurgico neonatal han llevado una mejor
supervivencia en los ultimos afos, alcanzando actualmente un reporte de
supervivencia entre el 60-70%. 2

Es importante conocer los factores de riesgo que aumentan la mortalidad neonatal. A
través de la mejora en los métodos de diagndstico prenatal, se ha logrado informar con
mas detalle a los padres sobre el prondstico de estos pacientes y a su vez, ha permitido
al neonatologo contar con los recursos para la atencién inmediada del recién nacido e
iniciar el abordaje diagnostico de comorbilidades.

Entre los determinantes de resultados clinicos, se encuentran: la presencia de
anomalias asociadas (especialmente enfermedades cardiacas), la extension de la

hipoplasia pulmonar y la posicion del higado. La hernia derecha se asocia con un peor



prondstico, reportandose una supervivencia de 56% en casos donde el higado se
encuentra herniado.

El momento del diagndstico prenatal también influye en el prondstico, la mayor
supervivencia registrada es la detectada por ultrasonido después de 25 semanas de
gestacion; la hernia que ocurre antes de las 25 semanas tiende a tener una hipoplasia
pulmonar grave en comparacion con la hernia después de las 25 semanas. 3

Entre los modelos de prediccion postnatal recientemente utilizados para estimar la
supervivencia en hernia diafragmatica congénita, se encuentra la Escala de
probabilidad de supervivencia de CDHSG (Congenital Diaphragmatic Hernia Study
Group), la cual se trata de una regla de prediccion clinica simple para predecir la
mortalidad en recién nacidos con HDC, creada a partir de un estudio de cohorte
retrospectivo multicéntrico europeo, donde se incluyeron todos los recién nacidos
diagnosticados con HDC unilateral que nacieron entre 2008 y 2015 (n=620) a los
cuales se les establecié un puntaje de acuerdo a la presencia o ausencia de ciertas
variables como peso bajo al nacer, Apgar bajo al nacer, hipertension pulmonar grave,
anomalias cardiacas graves y anomalias cromosdmicas asociadas con base en los
resultados se establecieron 3 grupos: bajo (0-33%), intermedio (34-66%) y alto riesgo
(67-100%) de muerte en el periodo posnatal. Se encontré una mortalidad global de 18-

23%. 45



Cuadro 1. Escala CDHSG de prediccién de mortalidad*

Variable 0 1 2 Puntos
Peso al nacer 21500g <1500g -
Apgar a los 5 minutos 7 <7 Ausente (paro)
puntos puntos
Hipertension pulmonar No - Grave
(suprasistémica)
Anomalias cardiacas graves No - Si

(distintas de un FOP, PCA y
defectos del tabique)
Anomalias cromosomicas No Si -
Puntuaciéon (maximo 8 puntos):
¢ 0 puntos= bajo riesgo (<10% mortalidad)
e 1-2 puntos= riesgo intermedio (~20% mortalidad)
e 3-8 puntos= alto riesgo (~50% mortalidad)
Al comparar predictores de mortalidad, las medidas que mostraron alto impacto fueron
la edad gestacional y la presencia de cardiopatias congénitas. La evidencia ha
demostrado que una HDC en asociacion con prematuridad aumenta la mortalidad; se
informa una supervivencia del 73% en pacientes con una edad gestacional de al
menos 37 semanas en comparacion con una supervivencia del 53% en recién nacidos
prematuros. La asociacién de cardiopatias congénitas en HDC es rara, reportandose
una incidencia de 4.5%. &7
Otra formula utilizada para estimar la mortalidad en pacientes con diagnostico de HDC
es la Féormula de predicciéon de Wilford Hall Santa Rosa (WHSRpf) la cual incluye
medidas de oxigenacion y ventilacion gasométricas. Se inicio su aplicacion mediante

la diferencia entre la PaCO2 y pCO2 en las primeras 24 horas de vida, posteriormente

se modifico a paO2/FiO2 para explicar mejor el grado de hipoxemia de la enfermedad.

5,8



V. ANTECEDENTES
En los ultimos 25 afios, la tasa de mortalidad general de la HDC ha disminuido un 25%
de acuerdo a los avances de diagnostico prenatal y al desarrollo de estrategias de
manejo meédico. Una ecocardiografia en pacientes con HDC en su primer dia de vida
ayuda a estimar el grado de hipertension pulmonar. La presencia de hipertension
pulmonar suprasistémica se ha considerado un factor de riesgo de mortalidad. Cuando
es grave, el punto maximo de manejo es con el uso de oxigenacion por membrana

extracorpdérea (ECMO), estos pacientes alcanzan una mortalidad que alcanza el 50%."

Desde 1998 se han estudiado escalas de prediccion, tales como la escala SNAPPE Il
(Score for Neonatal Acute Physiology with Perinatal Extension-Il), el cual es un puntaje
de gravedad utilizado para clasificar el riesgo de mortalidad de todos los pacientes
ingresados a una unidad de cuidados intensivos neonatales. Ha sido ampliamente
aceptado porque es simple, facil de registrar y tiene una capacidad predictiva
adecuada. Incluye variables como peso al nacer, presion arterial, temperatura corporal,
pH sanguineo, diuresis, puntuacién de Apgar a los 5 minutos, paO2/FiO2, aparicién de
convulsiones y restriccion del crecimiento intrauterino. Chape y cols. Encontraron esta
escala como un excelente predictor de mortalidad en pacientes con HDC: los

supervivientes tenian una puntuacion de 20 y los fallecidos una puntuacion de 41. ©

El antigeno CA 125 demostré ser un biomarcador sdlido para la estratificacion del
riesgo en adultos con insuficiencia cardiaca. Se traspolé este marcador en neonatos

con HDC, analizando 68 recién nacidos con hernia diafragmatica congénita midiendo



los niveles de CA125 en los siguientes puntos de tiempo: 6, 12, 24 y 48 horas de vida
y durante la utilizacion de ECMO diariamente desde el dia 1 hasta el dia 7. Los
lactantes con posterior necesidad de ECMO presentaron valores de CA125
significativamente mas altos a las 12 horas de vida. Los valores de CA125 se
correlacionan significativamente con marcadores ecocardiograficos de HDC vy
disfuncidon ventricular y se correlacionan significativamente con parametros de
gravedad de la enfermedad (necesidad de ECMO y mortalidad). °

El indice de oxigenacion (IO) y niveles altos de pCO2 en sangre se han considerado
marcadores del desarrollo pulmonar. Se ha estimado que en pacientes con HDC, el
nivel de pCO2 es mejor el de paO2 para predecir el grado de hipoplasia pulmonar
debido a que la oxigenacidn puede verse afectada por el grado de hipertension
pulmonar en el momento de la recoleccidn de la muestra. Ademas, un aumento en los
niveles de pCO2 generalmente se asocia con requisitos de ventilacion de alta

frecuencia (VAFO) en el primer dia de vida. ©



VI. MARCO TEORICO

La hernia diafragmatica congénita (HDC) se caracteriza por un defecto en el diafragma
que provoca la protrusion del contenido abdominal hacia la cavidad toracica, lo que
afecta el desarrollo normal de los pulmones. La condicion puede presentarse como
una lesion aislada o como parte de un sindrome. 3

La incidencia de Hernia diafragmatica congénita (HDC) oscila entre aproximadamente
0.8 a 5 casos por cada 10,000 nacimientos y varia entre la poblaciones. Tiene
predominio de sexo masculino y la localizacion en el 80% de los casos se encuentra
en la cara posteriolateral del diafragma (hernia de Bochdalek). Suele tratarse de un
defecto diafragmatico aislado que se presenta con hipoplasia pulmonar e hipertension
pulmonar persistente del recién nacido (HPPRN). 310

En México, se reporta una incidencia de 1 caso por cada 3,000 recién nacidos. Garza
y cols. Recientemente publicaron un primer reporte de caso en México de manejo

exitoso de hernia diafragmatica congénita con ECMO.

Fisiopatologia

El diafragma comienza a desarrollarse aproximadamente a las 4 semanas de
gestacion y esta completamente formado a las 12 semanas, por lo tanto es el momento
de inicio de la alteracion embrioldgica. El tamafio varia desde una pequefia abertura
en el borde posterior hasta la ausencia completa del diafragma. Y en cuanto a la
ubicacién, las hernias posterolaterales, también conocidas como hernias de
Bochdalek, son el tipo mas comun (70-75%), y la mayoria se presenta en el lado

izquierdo (85%) y con menos frecuencia en el lado derecho (13%) o bilateral (2%). Los

10



defectos anteriores o hernias de Morgagni (23-28%) y las hernias centrales (2-7%) son

los otros tipos menos frecuentes. 3

Teoria de origen celular de la HDC: En el desarrollo embrionario del diafragma
también interviene una estructura importante, llamada pliegues pleuroperitoneales
(PPFs, por sus siglas en inglés), los cuales son estructuras piramidales transitorias
emparejadas ubicadas entre las cavidades toracica (pleural) y abdominal (peritoneal);
se expanden dorsal y ventralmente a través de la superficie del higado para dar lugar
a tejido conectivo del musculo del diafragma y al tendon central. En este proceso,
ocurre una migracion defectuosa de los PPFs, aumento de la apoptosis y/o
disminucién de la proliferacion o diferenciacion en miofibras, lo que contribuye a la
aparicion de HDC. '

También existe la hipétesis de dos aciertos, que menciona que el insulto inicial
ocurre durante las etapas de la organogénesis que resulta en una hipoplasia bilateral,
seguida de una compresion del pulmoén ipsilateral secundaria a la hernia de las
visceras abdominales en etapas posteriores. 3

Presentacion clinica

Tipicamente, se trata de un recién nacido que presenta datos francos de dificultad
respiratoria durante su nacimiento, el cual no se beneficia de reanimacion con presion
positiva, si no con intubacion temprana. El diagndstico se realiza con la exploracion
fisica y realizacion de radiografia confirmando la presencia de asas intestinales y/o
contenido abdominal en cavidad toracica unilateral o bilateral. El conjunto de

manifestaciones asociadas se mencionan a continuacion.

11



Hipertension pulmonar: Debido a la ocupacién por asas intestinales en la region
toracica, el lecho vascular pulmonar total reduce el numero de vasos por unidad de
pulmédn, ocurriendo una remodelacion vascular pulmonar con hiperplasia medial y
extension periférica de la capa muscular hacia pequefas arteriolas. La
vasorreactividad es alterada también posiblemente debido a un desequilibrio de la
inervacidon autonémica (aumento del simpatico y disminucién del parasimpatico) y/o la
alteracion de la relajacion dependiente del endotelio de las arterias pulmonares.

Después del nacimiento, se produce una combinacion de hipertension arterial
pulmonar, hipertrofia y/o insuficiencia ventricular derecha e hipoplasia ventricular
izquierda con hipertension venosa pulmonar que se manifiesta con HPPRN grave que

no responde al tratamiento convencional. 3

Hipoplasia pulmonar
(ipsilateral)

Hipoplasia pulmonar
(contralateral)

Desplazamiento
mediastinal

Herniacion del
estomago e
intestinos

Rayos X Rayos X

Hipertrofia ventricular Hipoplasia ventricular prequirdrgicos postquirdrgicos

derecha y disfuncién izquierda

Figura 1. Caracteristicas anatomicas y radiolégicas de HDC. (Fuente:

Chandrasekharan, 2017).
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El Ensayo PINC (Europa) encargado de disminuir la incidencia de hipertension

pulmonar, la define con la presencia de 2 de los siguientes 4 criterios:

1. Presion sistolica del VD (RVSP) 22/3 de la presion sistolica sistémica

2. Dilatacion del VD/Desplazamiento del tabique o disfuncion del VD +/- disfuncién del
ventriculo izquierdo

3. Diferencia de saturacion pre/postductal >10%

4. indice de oxigenacién (10) >20. 2

Hipoplasia pulmonar: es otra caracteristica de la HDC. Una fuente celular potencial
en la patogenia de HDC es el mesotelio pulmonar. El mesotelio pleural es una
monocapa de células que forma un revestimiento alrededor de los pulmones y se
deriva del mesodermo embrionario. La expresion aberrante de WT1 en el mesotelio
pulmonar da como resultado un desarrollo pulmonar defectuoso y HDC como resultado
del espacio limitado en la cavidad toracica y, potencialmente, por sefializacion
defectuosa y migracion de células mesoteliales. En resumen, el mesotelio actua como
fuente progrenitora y centro de sefalizacion para el mesénquima pulmonar para
facilitar el crecimiento mesenquimatoso y diferenciacion celular adecuados. Estos

resultados asocian el mesotelio pulmonar como un contribuyente celular a la HDC. '

13



Hipertension
venosa
pulmonar

4 |
Auricula — Auricula
derecha izquierda

Hipoplasia
ventricular
izquierda

ventricular
derecha

Cianosis

E— Contenido
Disminuye el abdominal
PCA suministro de en el térax
sangre a los
pulmones

Aorta

Figura 2. Efectos cardiovasculares de la HDC (Fuente: Chandrasekharan, 2017).

Los pulmones hipoplasicos secundarios a la herniacidon de las visceras abdominales
conducen a la hipoplasia concomitante de los vasos pulmonares. Esto da como
resultado una reduccién del suministro de sangre a la unidad alvéolo-capilar
hipoplasica. Una vez que el bebé pasa de la circulacidn fetal, este efecto es mas
pronunciado y produce hipertension pulmonar que conduce a una disfuncion del
ventriculo derecho. Secundario a la hipertension pulmonar, hay un cortocircuito de
sangre de derecha a izquierda a través del agujero oval permeable y el conducto
arterioso permeable. La disfuncion del ventriculo izquierdo junto con la disfuncion de

la auricula izquierda da como resultado hipertension venosa pulmonar vy

14



empeoramiento de la hipertension arterial pulmonar. Esto se presenta clinicamente en

un amplio espectro de saturaciones pre y posductales labiles a cianosis profunda.

Sindromes y anomalias asociadas

Las anomalias cromosdmicas asociadas mas frecuentes son las frisomias 18, 13 y 21.
La HDC es el hallazgo mas comun en el sindrome de Fryns, el cual es un sindrome de
anomalias congénitas multiples poco frecuente caracterizado por hernia diafragmatica
congeénita (HDC) e hipoplasia pulmonar, hipoplasia distal de las extremidades y
anomalias faciales. *

Puede ser parte de otros sindromes como: pentalogia de Cantrell, Apert, Fryns,
Brachmann-Cornelia De Lange, Beckwith-Wiedemann, CHARGE, Coffin-Siris,
secuencia Goldenhar, Simpson-Golabi- Behmel, Stickler, secuencia Pierre Robin y
VACTERL.3"3

Los defectos estructurales se encuentran en el 25-57% de todos los casos de HDC e
incluyen defectos cardiacos congénitos, anomalias renales, cerebrales vy
gastrointestinales. 416

La asociacion de HDC con cardiopatias congénitas es reportado en aproximadamente
15%. Se considera el 42% de estos recién nacidos presentan lesiones criticas en lugar
de simples derivaciones (defectos del tabique ventricular, PCA). Las lesiones
cardiacas asociadas con mas frecuencia con el sindrome de corazén izquierdo
hipoplasico, coartacién de aorta o hipoplasia aodrtica, tetralogia de Fallot y doble salida

de ventriculo derecho. 17
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Diagnodstico prenatal

La ecografia prenatal identifica mas del 70% de los casos de HDC. A través de este
estudio se observan los 6rganos abdominales intratoracicos. Cuando el defecto se
encuentra del lado derecho es extremadamente dificil de diagnosticar mediante
ecografia si el higado es el unico érgano que se ha herniado.

El indice de relacién pulmén-cabeza (LHR) se ha relacionado para predecir la
supervivencia, con mayor utilidad a las 32-33 semanas de gestacion. Al establecer el
diagndstico, procedimientos intrauteros mejoran el desarrollo pulmonar, sin embargo,
requieren cirugia fetal abierta y actualmente no se ofrece como alternativa si hay hernia
hepatica. Se ha utilizado con mayor frecuencia la técnica de oclusion traqueal (TO)
para promover el crecimiento pulmonar. La TO evita la salida de liquido pulmonar, lo
que aumenta la presidn de las vias respiratorias causando proliferacion celular,
aumento del espacio aéreo alveolar y maduracion de la vasculatura pulmonar. 2318
Solo se han completado 3 ensayos multicéntricos en pacientes con HDC, que se
centraron en la técnica de oclusion traqueal endoluminal fetoscépica (FETO) vy el
modo de ventilacion. Hoy en dia, con la introduccion de la atencion estandarizada, la
supervivencia es de 73% en centros de experiencia bien establecida. En la HDC grave
del lado izquierdo, la FETO realizada entre las semanas 27 y 29 mejord
significativamente la supervivencia al alta de la unidad de cuidados intenvisos
neonatales (RR 2.67, IC 95%: 1.22-6.11), sin embargo, se asocia con un mayor riesgo
de prematuridad (RR 2.59 [0.99-1.63]. En pacientes con HDC moderada, la FETO
realizada entre las 30 y 32 semanas no mejord la supervivencia ni la necesidad de

oxigeno a los 6 meses de edad, con mayor riesgo de prematuridad. '>1°
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Tratamiento

Reanimacién neonatal

La reanimacion neonatal en bebés con HDC sigue siendo un gran desafio debido a la

falla de la adaptacion cardiorrespiratoria al nacer. EI RN suele estar cianético y

bradicardico tan pronto como se pinza el cordon umbilical. Al pinzar se pierde el retorno

venoso umbilical y el gasto del VI se vuelve dependiente del flujo sanguineo pulmonar.

Por lo tanto, retrasar el pinzamiento del cordon mientras se inician las maniobras de

reanimacion puede:

1. Facilitar la transferencia de sangre desde la placenta al bebé para aumentar el
volumen sanguineo circulatorio

2. Evitar la pérdida de retorno venoso y la disminucion del llenado del ventriculo
izquierdo causada por el pinzamiento inmediato del cordén

3. Prevenir la hipoxemia inicial debido al intercambio sostenido de gases
uteroplacentarios después del nacimiento cuando el cordon esta intacto.

Los recién nacidos con HDC vy dificultad respiratoria inmediata deben ser intubados

preferentemente al nacer. Debe evitarse la ventilacidon con bolsa-valvula-mascarilla.

Se debe usar una pieza en T con el ventilador para evitar una presién inspiratoria

maxima > 25 cmH20.20

Ecocardiografia

Se necesitan dos ecocardiogramas estandarizados, uno dentro de las 48 h posteriores

al nacimiento y otro a las 2-3 semanas de vida, para evaluar la resistencia vascular
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pulmonar, asi como la funcién del ventriculo izquierdo y del ventriculo derecho. Se

pueden realizar estudios adicionales segun esté clinicamente indicado. 2°

Manejo ventilatorio

Manejo de fraccion inspirada de oxigeno (FiO2): Existe la preocupacion de que el
propio O2 aumente el riesgo de estrés oxidativo y disminuya la eficacia de la
vasodilatacion inducida por el 6xido nitrico. EI consenso EURO 2016 recomienda
iniciar la reanimacion con FiO2 de menos de 100%, ya que un FiO2 de 100% se asocid
con una menor supervivencia (69 vs 95%), mayor incidencia de ECMO (38 vs 15%),
mayor tiempo de reparacion 24.5 vs 14.2 dias), mayor incidencia de leucomalacia
periventricular (18 vs 0%) y puntuaciones motoras mas bajas a los 12 meses (media
75.8£18.1 vs 91.7+£12)"0

Presiones: la presion inspiratoria maxima (PIP) debe estar preferiblemente por debajo
de 25 cmH20 para evitar dafios en el pulmén hipoplasico/inmaduro.

Surfactante: La deficiencia de surfactante puede contribuir a la fisiopatologia de la
HDC con una disminucion de la distensibilidad pulmonar, una disminucion de la
concentracion de fosfolipidos alveolares y concentraciones pulmonares mas altas de
ADN total y glucégeno. No se recomienda la administracion rutinaria de surfactante en
nifos nacidos con HDC, ni se ha encontrado algun efecto beneficioso en recién
nacidos de término. 310

Estrategias de ventilacion mecanica: se han empezado a utilizar estrategias
enfocadas en hiperventilacion (hipercarbia), utilizando frecuencias altas y presiones

reguladas con el objetivo de disminuir el riesgo de barotrauma. El objetivo es minimizar
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el suministro de presion/volumen y la sobredistension pulmonar con tolerancia de una
PaCO2 mas alta en el rango de 50 a 60%. El beneficio es un menor uso de ECMO y
mejor supervivencia (44 a 69%). '°

Modo de ventilaciéon: Se debe utilizar ventilacion de alta frecuencia oscilatoria (VAFO)
cuando la presiéon pico requerida para controlar la hipercapnia excede los 25
cmH20puede permitir un intercambio de gases Optimo y minimizar la lesion pulmonar
inducida por el ventilador mediante la aplicacion de una presion de distension
adecuada para optimizar el inflado pulmonar y prevenir atelectasia mientras se usan
volumenes corrientes muy bajos para minimizar el volutrauma relacionado con el
estiramiento en los pulmones hipoplasicos. Se utilizan frecuencias iniciales de 10 a 15
Hz con presion media entre 13 y 15 cmH20. Muchas guias recomiendan iniciar la
asistencia respiratoria con ventilacion mecanica convencional (VMC) debido al
aumento de las tasas de ONi (6xido nitrico inhalado), infusiones de isotépicos y ECMO
en el grupo de VAFO. 1020

Sedacion: Se debe proporcionar sedacion a todos los recién nacidos ventilados
mecanicamente con HDC. 20

Objetivos de estabilidad ventilatoria: Una paCO2 entre 45 y 60 mmHg y un pH entre
7,25 y 7,40 debe ser dirigido a todos los recién nacidos con HDC. El oxigeno
suplementario debe programarse para lograr una saturacion preductal de al menos

85%, pero no > 95%. 20-21

19



Manejo hemodinamico

Monitoreo y manejo hemodinamica. Las saturaciones pre y posductales y la
frecuencia cardiaca deben monitorearse continuamente. Los signos de perfusion
adecuada incluyen rango normal de frecuencia cardiaca para la edad gestacional,
llenado capilar normal, diuresis >1,0 ml/kg/h, pH arterial >7,2 y niveles de lactato <3-5
mmol/L. En caso de hipovolemia, se puede administrar un bolo con una solucidn
isoténica como solucién salina normal al 0,9% o solucion de Ringer lactato, 10 ml/kg
por via intravenosa. 3

Terapia vasopresoral/inotropica

La dopamina es la medicacion cardiovascular mas utilizada en la UCIN y se administra
en forma de infusion con el objetivo de mantener la TA sistémica adecuada para la
edad gestacional.

La norepinefrina y la epinefrina pueden usarse como agentes de primera linea en
algunas instituciones debido a su potente actividad vasoconstrictora.

La hidrocortisona en dosis bajas es beneficiosa en la hipotension resistente a los
vasopresores en el periodo posnatal inmediato.

La vasopresina es eficaz para estabilizar la hemodinamica sistémica en una revisiéon
retrospectiva de historias clinicas con una relacion de presion pulmonar/sistémica
disminuida, en pacientes con HDC. 3

Si continua la perfusion deficiente, se debe realizar una evaluacion de la funcion

cardiaca (es decir, ecocardiograma, saturacion venosa central). 2°

20



Manejo de la hipertensiéon pulmonar
La hipertension arterial pulmonar junto con la hipoplasia del ventriculo izquierdo y la
hipertrofia y/o insuficiencia del ventriculo derecho complicada con hipertensién venosa
pulmonar da como resultado HPPRN grave que no responde a la terapia convencional.
La hipertensién pulonar moderada a grave (presion pulmonar >2/3 de la presion
sistémica) en las primeras 48 horas de vida se asocié con un mayor riesgo de muerte
o de oxigenoterapia a los 30 dias de vida.
En algunos pacientes con HDC en la fase posnatal inmediata, hay un breve periodo
de mejor oxigenacién denominado periodo de "luna de miel", para posteriormente
observar un deterioro. El objetivo es mantener la presion arterial en niveles normales
para la edad gestacional si las saturaciones preductales estan entre el 80 y el 95%. 322
Existen multiples tratamientos para hipertension pulmonar estudiados, como se
mencionan a continuacion:

1. Sildenafil
Dentro de la ruta del éxido nitrico, el GMPc es hidrolizado e inactivo por la enzima
fosfodiesterasa-5 (PDE-5). Este medicamento es un inhibidor de la fosfodiesterasa-5,
que proporciona una mejoria del gasto cardiaco debido a una disminucion aguda en
las presiones arteriales pulmonares dentro de 1 a 4 horas, con mejoria en la
oxigenacion. El uso combinado con el ONi es mas eficaz para disminuir la resistencia
vascular pulmonar. 1020

2. Milrinona
Es un inhibidor selectivo de la fosfodiesterasa-3 (PDE3) que previene la

descomposicion del AMPc, lo que aumenta la contractilidad, la relajacion y la
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vasodilatacion cardiaca. Junto con otros vasodilatadores disminuye el indice de
oxigenacion y mejoria de la funcion diastolica, ademas, conlleva tendencia a mejorar
la funcidn sistolica del VD. Suele utilizarse una dosis de carga (50 ug/kg durante 30 a
60 min) seguida de una dosis de mantenimiento (0,33 pg/kg por minuto y escalada a
0,66 y luego a 1 ug/kg por minuto segun la respuesta). 310.20
3. Bosentan
Es un regulador del tono vascular pulmonar actuando en el sistema de endotelina
(incluida la endotelina-1, ET-1). Actua a través de 2 subtipos de receptores: ET-A
vasoconstrictor y ET-B receptor vasodilatador. °
4. Prostaglandinas

La prostaciclina (PGI2) es un eicosanoide endogeno que tiene efectos vasodilatadores
en la vasculatura pulmonar a través de disminuciones de calcio intracelular endotelial
mediados por AMP ciclico. Se recomienda en casos de HAPPRN grave no controlada.
Debido a la dependencia de la funcidn ventricular derecha, el uso de la prostaglandina
E1 (PGE1) es para proporcionar permeabilidad al conducto arterioso y permitir el alivio
de la presion del VD, lo que conduce a una mejor funcién del VD y da tiempo para la
relajacion vascular pulmonar. Proporciona mejoria en la oxigenacion y aumento del
flujo sanguineo pulmonar con el inicio de la terapia. Se ha observado una disminucion
de péptido natriurético tipo b (BNP) a la semana y al mes de tratamiento, que
correspondia con mejoria ecocardiografica. Se reporta una duracion mas corta de

hospitalizacion y fechas mas tempranas de reparacion en el uso coadyuvante con ONi.

10,20
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El uso de prostaglandinas proporciona reduccion de la gravedad de la HAPPRN y
mejora de la estabilidad cardiopulmonar a corto plazo, sin embargo, sigue existiendo
incertidumbre en torno a su uso clinico pragmatico éptimo en la HDC.?3
5. Oxido nitrico inhalado
La via del 6xido nitrico inhalado contribuye a la relajacion vascular pulmonar postnatal,
a través de la ON sintasa (NOS) presente en el endotelio cataliza la produccion de
oxido nitrico inhalado (ONi), lo que permite la difusion de ON a las células de musculo
liso vascular, donde promueve la vasodilatacién a través de una via mediada por
GMPc.
6. ECMO (Oxigenaciéon por membrana extracorpoérea)

Aproximadamente un tercio de los bebés con HDC se tratan con terapia ECMO
La tasa de supervivencia de los bebés con HDC rescatados con ECMO se ha
mantenido aproximadamente en un 50 % durante los ultimos 30 afios
Actualmente, las contraindicaciones para el apoyo con ECMO se basan en el peso (<2
kg), la edad gestacional (<32 semanas), la presencia de anomalias cardiacas,
anomalias cromosémicas letales o la aparicion de hemorragia intraventricular de grado
[lI/IV No hay duda de que ECMO sirve como un complemento importante en el
tratamiento de los bebés con HDC mas grave, aunque su tasa de uso ha disminuido
debido a la mejora en el manejo médico general de estos nifios. °
Indicaciones:

a) Incapacidad para mantener saturaciones preductales > 85 % o

saturaciones posductales > 70 % junto con
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b) PaCO aumentada y acidosis respiratoria con pH <7,15 a pesar del
manejo optimo del ventilador,

c) PIP de >28 cm H2 O o MAP >17 cm H20 para alcanzar saturaciones
>85%,

d) suministro inadecuado de oxigeno con acidosis metabdlica,

e) hipotension sistémica resistente a fluidos y terapia presora que resulta
en una diuresis <0.5 ml/kg/h por un periodo de 12a24 hy

f) 10 consistentemente elevado240. 3

Reparacion quirurgica

La reparacion quirurgica de la HDC se ha practicado durante muchos afios, y por lo
general, implica la reduccion de la hernia, la escision del saco herniario, aproximacion
de la porcion crural del diafragma y un procedimiento concomitante de funduplicatura.
Algunos cirujanos optan por la colocacion de una malla que normalmente rodea al
esofago. %4

El momento de la reparacion sigue siendo controvertido sin ningun estudio definitivo
que demuestre la superioridad de la reparacién temprana (dentro de las 24 horas) o
tardia. Un periodo de transicion neonatal es seguido por una reparacion tan pronto
como los equipos de neonatologia y cirugia consideran que el bebé esta
fisiologicamente estable para la cirugia.

Se produce un deterioro fisioldgico después de la reparacion de la HDC, lo que hace

que el momento sea crucial en estos nifios. 102°
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Los siguientes criterios fisiologicos deben cumplirse antes de la cirugia: diuresis > 1

ml/kg/h, FiO2<0,5, saturacion de oxigeno preductal entre 85% y 95%, presién arterial
media normal para la edad gestacional, lactato < 3 mmol/L, presiones arteriales

pulmonares estimadas menores que la presién sistémica.

Si no se cumplen estos criterios dentro de las 2 semanas, se debe considerar el intento

de reparacion o un enfoque paliativo. 2°

Pronéstico

Los supervivientes adolescentes a menudo se enfrentaban a una enfermedad
obstructiva de leve a moderada que requeria tratamiento broncodilatador junto con una
fuerza muscular inspiratoria débil. Los problemas nutricionales incluyen reflujo
gastroesofagico, aversion a la alimentacion oral, alimentacion por sonda de
gastrostomia y retraso en el crecimiento. Los problemas neurologicos y de desarrollo
van desde la discapacidad fisica hasta los retrasos neurocognitivos y funcionales. La
pérdida de audicion es comun en estos bebés. Se observan deformidades ortopédicas
como pectum excavatum (4-50% de los pacientes) y escoliosis en pacientes después

de la reparacién de CDH. 326
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VI. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El paciente con diagnodstico de HDC implica un recién nacido grave que requiere
intubacién desde su nacimiento, hospitalizacion prolongada en unidad de cuidados
intensivos, administracion de multiples manejos farmacoldgicos y necesidad de
correccion quirtrgica; todo esto implica altos costos hospitalarios. 2°2” Es por ello, que
es de suma importancia conocer los nuevos manejos y estrategias desarrolladas
recientemente para mejorar el prondstico de estos pacientes.

Todo inicia desde el periodo prenatal, ya que el contar con el diagndstico prenatal
permite contar con los recursos humanos y materiales necesarios para ofrecerle al
recién nacido una intubacion temprana, abordaje por cardiologia para conocer el grado
de hipertension pulmonar y/o anomalias cardiacas asociadas. 20?2 El amplio espectro
de gravedad en pacientes con HDC depende del grado de hipoplasia pulmonar y
gravedad de la hipertension pulmonar. No hay consenso sobre las indicaciones
absolutas de la cirugia y sobre el momento. Durante las ultimas décadas, la reparacion
primaria con sutura o el recubrimiento del defecto con una malla sintética ha sido el
procedimiento estandar. Mas recientemente, se ha pensado que las mallas biologicas
con eficaces para cerrar el defecto diafragmatico y minimizar la formacion de
adherencias. 2’ Entonces, el objetivo es estabilizar al paciente hemodinamicamente
para lograr realizar una correccién quirurgica temprana del defecto y disminuir los dias

de estancia intrahospitalaria.
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VIIl. JUSTIFICACION

En los ultimos afos, la supervivencia de los pacientes con HDC ha mejorado de forma
espectacular y ha ido aumentando desde un 50% hasta un 90%, de acuerdo a la
mejoria en los métodos de diagndstico prenatal y el desarrollo de nuevos tratamientos

contra la hipertension arterial pulmonar grave. &

La escala CDHSG es una herramienta ya validada, de facil recoleccion de datos y de
posibilidad de realizarse en las primeras horas de vida para estimar el riesgo de
mortalidad. De esta manera, se le puede informar a los padres de manera justificada
sobre el pronostico de estos pacientes y permite al personal médico conocer la
gravedad esperada del paciente, para establecer el manejo pertinente. En caso de ser
posible, permite enviar a una unidad de tercer nivel al paciente para que reciba el

tratamiento oportuno tempranamente.
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IX. PREGUNTA DE INVESTIGACION
¢ Cuales son las caracteristicas clinicas maternas y del recién nacido con diagndstico

de hernia diafragmatica congénita?

X. OBJETIVO GENERAL

e Determinar cuales son las caracteristicas clinicas maternas y del recién nacido

con diagnostico de hernia diafragmatica congénita.

Xl. OBJETIVOS ESPECIFICOS
e Describir la puntuacién de riesgo obtenida por medio de la escala CDHSG con
la mortalidad en recién nacidos con diagndstico de hernia diafragmatica
congénita.
e Enumerar los casos de defunciones en recién nacidos diagnosticados con
hernia diafragmatica congénita durante los ultimos 10 afos.
e Describir los diagnosticos de defuncion de los neonatos fallecidos con hernia

diafragmatica congénita.
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Xll. MATERIAL Y METODOS

A. Diseno de estudio
Se trata de un estudio observacional, descriptivo y serie de casos que se realizé con
los expedientes clinicos de neonatos con diagndstico de hernia diafragmatica

congeénita ingresados a UCIN, en el Hospital Infantil del Estado de Sonora.

B. Universo de estudio
Pacientes ingresados a una la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales del

Hospital Infantil del Estado de Sonora.

C. Sitio de estudio
Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales del Hospital Infantil del Estado de

Sonora.

D. Poblaciéon de estudio
Recién nacidos ingresados a UCIN con diagndstico de hernia diafragmatica

congeénita

E. Criterios de seleccién
Criterios de inclusion
e Recién nacidos con diagnostico de hernia diafragmatica congénita

durante los anos 2013-2023
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e Expedientes que cuenten con reporte de antecedentes perinatales
completos para poder aplicar la escala CDHSG
e Pacientes con valoracion por cardiologia para establecer la presencia
de hipertensién pulmonar
Criterios de Exclusion
e Pacientes en edad de lactantes (mayores a 1 mes) a su diagnéstico
e Diagnosticos diferenciales principales diferentes a Hernia diafragmatica
congeénita, tal como la paralisis del diafragma.
e Muerte por causas diferentes a padecimiento por HDC, antes de
realizar una valoracion por cardiologia.
F. Tipo y tamaino de muestra
Se solicitaron expedientes clinicos al servicio de Estadistica, correspondientes
al diagnostico de hernia diafragmatica congénita (Clave CIE-10: Q790) de
pacientes hospitalizados en el servicio de Unidad de Cuidados Intensivos
Neonatales, durante los afios 2013 a 2023.
Se expidid una lista de los expedientes correspondientes, resultando 33
expedientes con el diagndstico hernia diafragmatica congénita, incluyendo 20
pacientes que contaban con los criterios de inclusidn. Se excluyen 13 pacientes
debido a las siguientes circunstancias:
e Cinco pacientes por tratarse de lactantes con edad mayor a 1 mes de
vida al diagnéstico
e Un paciente por diagnostico de paralisis diafragmatica, con realizacion

de plicatura
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Siete pacientes con expedientes depurados por antigiedad.

el nacimiento del RN

Xlll. Cuadro 2. Operalizacién de las variables
NOMBRE DEFINICION TIPO ESCALA DE | INDICADOR
OPERACIONAL MEDICION
Afo de Unidad de tiempo en la Cuantitativa Continua Ano
nacimiento cual termina la gestacion e
inicia la vida extrauterina
Edad Edad cumplida en afios de | Cuantitativa Anos
materna la madre al presentar
gestacion de paciente
Gesta Estado fisiologico iniciado Cuantitativa Numero de embarazos
con la fecundacion que
lleva a embriogénesis y
formacion de un feto
Diagnostico Reporte de diagnostico de | Cualitativa Nominal 1. No
prenatal HDC previo al nacimiento 2.Si
del recién nacido
Patologias Proceso fisiopatologico que | Cualitativa Nominal 1. No
durante el causa la enfermedad 2. IVU
embarazo durante el embarazo 3. Diabetes
gestacional
4. Preeclampsia
Via de Via de obtencién del Cualitativa Nominal 1. Parto
nacimiento producto al momento del 2. Cesarea
nacimiento
Género Caracteristicas fenotipicas | Cualitativa Nominal 1. Hombre
del individuo que lo 2. Mujer
distinguen entre hombre y
mujer
Peso Peso en gramos Cuantitativa Peso en gramos
cuantificado al momento
del nacimiento del RN
Apgar alos 5 | Método de evaluacién de la | Cuantitativa 0 — 10 puntos
minutos adaptacion y vitalidad del
recién nacido tras el
nacimiento
Silverman Escala que permite valorar | Cuantitativa 0 — 10 puntos
Anderson la dificultad respiratoria de
acuerdo a 5 parametros
clinicos
Semanas de | Semanas alcanzadas Cuantitativa 20 - 42 SDG
gestacion desde la concepcién hasta
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Ubicacion de | Localizacion del defecto Cualitativa Nominal 1. lIzquierda
la hernia diafragmatico que permite 2. Derecha
el paso de contenido
abdominal a la cavidad
toracica
Hipertensiéon | Aumento de la presion Cualitativa Ordinal 1. No
arterial media de la arteria 2. Leve
pulmonar pulmonar, valorable por 3. Moderada
ecocardiografia 4. Grave
Cardiopatia Trastorno cardiaco que se | Cualitativa Nominal 1. No
manifiesta como pérdida 2. Si
de la estructura normal del
corazon.
Cromosomop | Alteraciones en el numero | Cualitativa Nominal 1. No
atia o estructura del 2. Si
crosomosoma
Escala Regla de prediccion clinica | Cuantitativa 1. Bajo riesgo
CDHSG simple para predecir la 2. Riesgo
mortalidad en recién intermedio
nacidos con HDC 3. Alto riesgo
Edad al Dias de vida al realizar Cuantitativa Dias
realizar plastia diafragmatica
coreccion
quirurgica
Dias de Dias de vida que requiere Cuantitativa Dias
ventilacion uso de ventilacion
mecanica mecanica asistida para
mantener fisiologia
respiratoria
Muerte Término de la vida a causa | Cualitativa Nominal 1. No
de la imposibilidad 2. Si
organica de sostener el
proceso homeostatico
Dias al Dias transcurridos desde el | Cuantitativa Dias
fallecer nacimiento hasta que se
presentd el cese de signos
vitales
Dias de Tiempo transcurrido desde | Cuantitativa Dias
estancia la fecha de ingreso hasta el

intrahospitala

ra

egreso de UCIN

Instrumentos de medicion:

e Hoja de recoleccion de datos (Anexo 1)

32




XIV. PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO

Se recabaron los expedientes clinicos de los 20 pacientes que cumplieron con los
criterios de seleccion, introduciendo la informacion en la hoja de recoleccion de datos
(anexo 1), posteriormente se ingresaron las variables correspondientes en el programa
Microsoft Excel y se traslado informacion de variables a SPSS para realizar calculo de
resultados. Algunas de las variables se analizaron con rango intercualtilico (IQR), la
cual es una medida de variabilidad; ademas, de frecuencia y porcentaje.
Inicialmente se analizaron las caracteristicas clinicas maternas y posteriormente las
del recién nacido con diagndstico de hernia diafragmatica congénita. El puntaje
obtenido de la escala CDHSG de cada paciente se clasificé en:

e 0 puntos= bajo riesgo de mortalidad

e 1-2 puntos= riesgo intermedio de mortalidad

e 3-8 puntos= alto riesgo de mortalidad
Finalmente, se describid otras variables no presentes en la escala CDHSG, con la

poblacion que fallecié para identificar otros factores de mal prondstico.
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XV. CONSIDERACIONES ETICAS Y DE SEGURIDAD
El presente estudio se basa en la revisidon del expediente clinico, el cual cumple con la
NOM-004-SSA3-2012, sin necesidad de pruebas invasivas y sin riesgo para los

pacientes, cumpliendo la confidencialidad de los datos.

Se respetan las consideraciones bioéticas, la declaracion de Helsinki de 1975 y en

acuerdo con la Ley General de salud.
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XVI. RESULTADOS

Se incluyeron 20 pacientes con diagnoéstico de hernia diafragmatica congénita en los
afnos 2013 a 2023, encontrandose la mayor parte entre los afos 2015 a 2019 con 8
(45%) de los casos. El aio que presenté mayor numero de casos fue el 2022 (n=5), el

resto presentd entre 1 a 3 casos por afio.

Dentro de las caracteristicas clinicas maternas (cuadro 3) se encontré que la edad
materna de 20 a 29 afios en 9 (45%), seguida de 15 a 19 en 6 (30%), y entre 30 a 36
afnos en 5 (25%). La mayoria de las madres fueron primigestas, en 11 (55%) de los
casos. A 13 (65%) no se les realiz6 el diagnostico prenatal de HDC y a 7 (35%) si se
les realizo. Las patologias maternas presentes fueron infeccion de vias urinarias en 5
(25%), diabetes gestacional en 1 caso (5%) y preeclampsia en 1 (5%). A 13 (65%) se
les realizé cesarea y 7 (35%) por parto. Dentro de la entidad federativa, el principal

municipio de origen fue Hermosillo, Sonora en 8 (40%).
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Cuadro 3. Caracteristicas clinicas maternas con recién
nacidos diagnosticado con hernia diafragmatica congénita,
HES 2013-2023

n=20 %
2013-2014 3 15.0
2015-2019 9 45.0
2020-2023 8 40.0
Edad materna
15-19 6 30.0
20-29 9 45.0
30-36 5 25.0
Gestas
Primigestas 11 55.0
Secundigestas 6 30.0
Multigestas 3 15.0
Diagnéstico prenatal HDC
No 13 65.0
Si 7 35.0
Patologia materna
DG 1 5.0
VU 5 25.0
Preeclampsia 1 5.0
No 13 65.0
Via de nacimiento
Vaginal 7 35.0
Cesarea 13 65.0
Lugar de residencia
Hermosillo 8 40.0
Cd. Obregon 2 10.0
Guaymas 4 20.0
Caborca 2 10.0
Otros 4 20.0




Al determinar las caracteristicas clinicas del recién nacido con diagnostico de hernia
diafragmatica congénita (cuadro 4), se encontré6 una mediana de peso al nacer de
3,170 g (IQR de 2,792 - 3,360). El 70% de los casos fueron hombres (n=14) y el 30%
mujeres (n=6). El Apgar al nacer fue principalmente bajo, con <7 puntos en el 60%
(n=12) y 40% con 27 puntos (n=8). No hubo diferencias en el Silverman Anderson, el
25% fue reportado como no valorable por realizarse intubacion temprana debido al
diagndstico prenatal (n=5). El defecto diafragmatico se repotd de predominio unilateral
izquierdo en un 15 (75%) y el resto con 5 (25%) del lado derecho. Debido a la gravedad
de estos pacientes, la presencia de hipertension arterial pulmonar grave predominé en
8 (40%), seguida de la leve 4 (20%) y moderada 2 (10%); los 6 (30%) restantes se
reportaron sin presencia de HAP. Solo 1 (5%) presentdé malformaciones asociadas
sugerentes de cromosomopatia, sin lograr realizarse algun estudio confirmatorio como
cariotipo por la gravedad del paciente. No se encontré ningun caso de cardiopatia
grave asociada.

De acuerdo al puntaje obtenido de la escala CDHSG, se encontraron 8 (40%) con bajo
riesgo de mortalidad, seguido de 7 (25%) con riesgo intermedio y 5 (25%) con alto
riesgo de mortalidad. La mediana de dias de estancia intrahospitalaria del recién
nacido con HDC fue de 20.5 dias (IQR 3.0-27.8). El 65% de los pacientes sobrevivio y

el 35% fallecio.
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Cuadro 4. Caracteristicas clinicas de los recién nacidos con
diagnéstico de hernia diafragmatica congénita

Variables n %
Peso RN

Mediana (IQR) 3,170 2,792 — 3,360
Sexo

Hombre 14 70.0
Mujer 6 30.0
SDG

Pretermino 1 5.0
Termino 19 95.0
APGAR 5 min

<7 12 60.0
>-7 8 40.0
Silverman

No valorable 5 25.0
0 7 35.0
<3 4 20.0
>3 4 20.0
Ubicacion HDC

Derecha 5 25.0
Izquierda 15 75.0
Hipertension arterial pulmonar

No 6 30.0
Leve 4 20.0
Moderado 2 10.0
Grave 8 40.0
Cromosomopatia

No 19 95.0
Si 1 5.0
Escala CDHSG

Alto 5 25.0
Intermedio 7 35.0
Bajo 8 40.0
Dias de estancia

intrahospitalaria

Mediana (IQR) 20.5 3.0-27.8
Defuncioén

Si 7 35.0

No 13 65.0




Se analizaron las variables relacionadas con la mortalidad de los pacientes (cuadro 5).
Se encontrd que la totalidad de los pacientes fallecidos eran hombres. En cuanto a la
ubicacion, la izquierda fue la mas frecuente y la que presenté un el 71.4% de
mortalidad (n=5) contra la derecha en el 28.5% (n=2).

Dentro de los pacientes que fallecieron todos presentaron hipertensién pulmonar, un
85.7% (n=6) presento hipertensién pulmonar clasificada como grave y un 14.3% leve
(n=1). Los pacientes que sobrevivieron fueron 46.2% sin hipertensién pulmonar.

Un APGAR bajo (7 puntos), y por lo tanto, la necesidad de realizacion de reanimacion
neonatal al nacimiento conlleva un 85.7% de mortalidad. No hubo diferencias entre la
via de nacimiento.

Todos los pacientes clasificados con la escala CDHSG como riesgo alto, fallecieron
(n=5) y todos los de riesgo bajo sobrevivieron (n=8).

El 71.4% de los pacientes con HDC que fallecieron, fueron entre el dia 1-2 de vida.
Los principales diagndsticos de defuncidn fueron: 3 por choque cardiogénico (42.8%),
1 por coagulacion intravascular diseminada (14.4%) y 3 por hipertension arterial

pulmonar (42.8%).
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Cuadro 5. Mortalidad en recién nacidos con diagndstico de
hernia diafragmatica congénita, HIES

Muerto

n=13 % n=7 %
Sexo
Hombres 7 53.8 7 100
Mujeres 6 46.2 0 0.0
Ubicacion HDC
Derecha 3 231 2 28.6
lzquierda 10 76.9 5 71.4
Hipertension pulmonar
No 6 46.2 0 0.0
Leve 3 23.1 1 14.3
Moderada 2 15.4 0 0.0
Grave 2 15.4 6 85.7
APGAR 5 min
<7 6 46.2 6 85.7
>-7 7 53.8 1 14.3
Diagnéstico prenatal
Si 5 38.5 2 28.6
No 8 61.5 5 714
Via de nacimiento
Cesarea 8 61.5 5 71.4
Parto 5 38.5 2 28.6
Escala CDHSG
Bajo 8 61.5 0 0.0
Intermedio 5 38.5 2 28.6
Alto 0 0.0 5 71.4
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Cuadro 6. Caracteristica clinicas de los recién nacido y
diagndstico de hernia diafragmatica congénita y que
fallecieron, HIES 2013-2023

Variables n=7 %
Dias al fallecer

1-2 5 71.4
6-11 2 27.6
Diagnésticos de defuncion

Choque cardiogénico 3 42.8
Coagulacién intravascular 1 14.4
diseminada

Hipertension arterial 3 42.8

pulmonar




XVIl. DISCUSION
En cuanto a la incidencia reportada con anterioridad en nuestra unidad, existe un
trabajo de tesis que reporta 37 casos durante un periodo de tiempo de 20 afios (1990-
2010), en comparacion con el presente estudio que encontré 20 casos en un periodo
de 10 anos (2013-2023). Esto probablemente asociado a un avance en las técnicas de
diagndstico prenatal. Mehollin y cols. (2020) reportan que durante los ultimos afios la
sobrevida general ha aumentado a 60-70%. Esto es similar a los resultados
encontrados actualmente en el HIES, reportandose en estos 20 pacientes una
sobrevida del 65%.
Los resultados actuales también evaluan las caracteristicas maternas que se
relacionan con mas frecuencia a mortalidad en caso de un recién nacido con hernia
diafragmatica congénita, encontrando con mayor frecuencia primigestas y una edad
materna entre 20-29 anos.
Suzan y cols. (2020), analizaron una escala avalada (CDHSG) que determina un
porcentaje de riesgo de mortalidad de acuerdo a ciertas variables clinicas del recién
nacido. Con los resultados de este estudio se encuentra que el APGAR bajo y la
presencia de hipertension arterial pulmonar clasificada como grave impactan con
mayor frecuencia a la mortalidad en los pacientes en el HIES, encontrandose
presentes en el 85% de los pacientes que fallecieron. La escala CDHSG reporta una

mortalidad mayor a 50% cuando la puntuacioén es mayor o igual a 2 puntos.*
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El sexo masculino predomina como factor de riesgo de mortalidad al igual que las
estadisticas reportadas con la mayoria de las patologias del recién nacido.

Se ha encontrado en la revision del tema la localizacion derecha del defecto como
factor de riesgo, sin embargo, en el presente estudio encontramos similar porcentaje
de supervivencia y mortalidad en este grupo de pacientes con HDC derecha (23 y 28%,
respectivamente). 2°

De acuerdo a las causas de defuncion, se observa como mas frecuencia el choque
cardiogénico, al igual que el reporte de disfuncion ventricular en el 83% de los

pacientes que fallecen con HDC de acuerdo a Sekhon y cols. (2019). ©
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XVIII. CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES
De acuerdo a lo mencionado, se analizaron los neonatos con diagnostico de hernia
diafragmatica congénita, encontrando el 65% de sobrevida en los pacientes tratados
en el Hospital Infantil del Estado de Sonora durante los ultimos 10 afios.
La correlacion de la escala CDHSG con nuestra poblacion nos permite encontrar
similar mortalidad a la reportada en los estudios realizados a nivel internacional y poder
informar al familiar al ingreso de los pacientes neonatales con diagnostico de hernia
diafragmatica congénita sobre el porcentaje estimado de mortalidad de cada paciente,
de manera mas objetiva.
De acuerdo al avance en las técnicas de diagndstico prenatal se ha desarrollado el
indice LHR realizado por ultrasonido obstétrico, que también permite estimar la
sobrevida de los pacientes desde el periodo prenatal. Sin embargo, en los expedientes
revisados solo 2 pacientes reportaron el indice mencionado. Posteriormente se pueden
realizar estudios analizando este indice prondstico en nuestra poblacién.
Los pacientes con alto riesgo de mortalidad se pueden ver beneficiados por el uso de
ECMO para mejorar el prondstico, sin embargo, no contamos con la disponibilidad de
este recurso en nuestra unidad.
Se sugieren mas estudios que analicen un mayor numero de pacientes y se
implemente la utilizacion de indices de prediccion de supervivencia en todos los

pacientes ingresados a UCIN con diagndstico de hernia diafragmatica congénita.
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XVI. ANEXOS

ANEXO 1. FORMATO DE RE(}OLECCI()N DE DATOS DE HERNIA
DIAFRAGMATICA CONGENITA

ID: Nombre: Expediente:

Sexo: () Hombre () Mujer Fecha de nacimiento: I

Antecedentes maternos

Edad materna: Gesta
Diagndstico prenatal: ( ) No ()Si SDG al diagnéstico de HDC
Patologias durante el embarazo:

Antecedentes perinatales
Via de nacimiento: ( ) Parto ( ) Cesarea Peso al nacer:

Apgar a los 5 minutos: Silverman: Semanas de gestacion:

Ubicacion de la hernia: () Izquierda () Derecha

Hipertension arterial pulmonar:
( )No ( )Leve ( )Moderada ( ) Grave
Nota:
e Leve: PSAP entre 2y Y2 de la TAS
e Moderada: PSAP % de la TAS
e Grave: PSAP>TAS
Anomalias cardiacas asociadas: ( ) No ( )Si

¢ Cual?

e NO incluye: Foramen oval permeable (FOP), Persistencia del conducto

arterioso (PCA) y defectos del tabique
Anomalias cromosomicas: () No ()Si
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Escala CDHSG:

Variable Puntos
___—_
Apgar a los 5 minutos <7 Ausente (paro)

puntos puntos

Anomalias cardiacas graves
(distintas de un FOP, PCA vy
defectos del tabique)

Puntuaciéon (maximo 8 puntos):
¢ 0 puntos= bajo riesgo (<10% mortalidad)
¢ 1-2 puntos= riesgo intermedio (~20% mortalidad)
e 3-8 puntos= alto riesgo (~50% mortalidad)

Resultado:

() 0 puntos. Bajo riesgo.

() 1-2 puntos. Riesgo intermedio.
( ) >2 puntos. Alto riesgo.

Edad al realizar correccién quirurgica: dias
Dias de ventilacion mecanica: dias
Muerte: () No Si( )

Edad al fallecer

Diagnostico principal de defuncion:

Dias de estancia intrahospitalaria:
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