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Nuevos conceptos de terapia neonatal en el manejo de
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Resumen

La hernia diafragmatica congénita (HDC) es infrecuente y de
facil diagnostico prenatal con un ultrasonido de! Utero gravido.
Es atribuible a causas no hereditarias; siempre debe conside-
rarse su asociacion con otras anomalias. Se trata de un defecto
basico que afecta muchos o6rganos: el del diafragma probable-
mente es el menos importante. Aun en ausencia de anomalias no
pulmonares, el limite de supervivencia de la HDC es muy bajo; la
hipoplasia pulmonar y la hipertensién arterial persistente, que la
acompafian son probablemente las responsables. El tratamiento
es quirdargico. La mejor solucion es la reparacién completa in
utero o inmediatamente después del nacimiento. La mortalidad
ha disminuido en los uitimos afos gracias a los avances en la
terapia intensiva neonatal con ventilacion de alta frecuencia y
oxigenacion con membrana de circulacién extracorpérea (OMCE).

Palabras clave: Hernia diafragmatica congénita, ultrasonido,
hipoplasia pulmonar, hipertension arterial.

Introduccioén

La HDC es una anomalia rara; ocurre en 1 de 3,600 nacidos
vivos. Si se incluyeran los fetos afectados, la cifra aumen-
tariade 1 a2,200. Se ha sugerido un incremento en la pro-
porcion de estos casos como resultado del uso del ultraso-
nido prenatal '.

Desde que la HDC fue descrita por primera vez y tratada
quirirgicamente, se habia considerado como un defecto
anatomico aislado del diafragma, ocasionalmente asociado
a otros defectos anatdmicos. Su reparacion temprana, pre-
ferible antes de que ocurrieran problemas anatémicos, de-
terminaba su evolucién. Actualmente se considera que la
HDC puede ser parte de una alteracion basica que afecta
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Abstract

Congenital diaphragmatic hernia (CDH) is an infrequent condition
of easy diagnosis if a prenatal uitrasound is performed in uterus.
it is attributed to non-hereditary causes. It's association to other
anomalies should always be considered. CDH may be a part of a
basic defect that can affect many other organs, and the
diaphragmatic defect is the least important. Even in the absence
of pulmonary abnormalities, the survival of patients with CDH is
very low; associated pulmonary hypoplasia and persistent
systemic hypertension, are the responsible factors. Treatment
is surgical; the best option is intrauterine or immediate postnatal
repair. Mortality rates have diminished in recent years owing to
the advances in the intensive neonatal therapy with the use of
high frequency ventilation and extracorporeal membrane
oxygenation (ECMO).

Key words: Congenital diaphragmatic hernia, ultrasound, pul-
monary hypoplasia, systemic hypertension.

muchos 6rganos y sistemas y el defecto del diafragma pro-
bablemente es ¢l menos importante 2.

Es frecuente que la HDC se acompafie de otras anoma-
lias, acerca de cuya etiologia y patogenia se sabe muy poco.
Cuando se decide operar la HDC in utero se debe estudiar el
liquido amniético para evitar que el cirujano opere ¢l defecto
del diafragma en un feto con multiples anomalias 2°.

E170 a 75% de los casos de HDC identificados in utero,
se acompaifian de polihidramnios, que a su vez causa la
muerte en 72 a 89% de los casos. En ausencia de polihi-
dramnios la mortalidad sigue siendo excesiva, hasta 50%.
Muchos de estos nifios fallecen temprano de insuficien-
cia pulmonar a pesar de los maximos esfuerzos de
resucitacion.

La causa de polihidramnios parece deberse a una obs-
truccion de la unién gastroesofigica, del piloro o de am-
bos; el estomago se hernia hacia el torax y por lo tanto
impide la deglucion del liquido amnidtico # y es causa de
mayor mortalidad. Cuando la herniacién ocurre a través de
un defecto diafragmatico medial y largo e incluye el esto-
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mago, el colon, el intestino delgado y el bazo, la mayor
ocupacion del térax impide el desarrollo pulmonar *.

El trastorno embrionario ocurre en la octava semana de
gestacion. Solo el 3% de los nifios con HDC llega a nacer;
el 36% muere antes de llegar a la unidad neonatal. La mayo-
riade los recién nacidos y los que viven corto tiempo, tiene
anomalias mayores del sistema nervioso central como
anencefalia, mielomeningocele, hidrocefalia, encefalocele;
anomalias cardiacas; trisomia 13 y 18. Cerca del 65% de los
que fallecen tempranamente son prematuros, por lo menos
de 36 semanas de gestacion y el peso al nacimiento es
menor de 2500 g. La asociacion de anomalias severas y
prematurez, contribuyen a la alta mortalidad. La mayoria de
los nifios que sobreviven el tiempo suficiente para ser ope-
rados, son de término y sin otras anomalias graves 5,

Hay muchas anomalias citogenéticas asociadas a la HDC:
trisomia 13, 18 y 21, anillo cromosoma 4, 7q; delecion §;
marcador supernumerario; imbalance 5q; translocacién 9p;
mosaico isocromosoma 12-p supernumerario (sindrome de
Pallister-Killian) 27'%; delecion intersticial del cromosoma
3, sindrome de Fryans, sindrome de Meacham 2710

Lafrecuencia de aneuploidia general es del 5 al 16%; el
trastorno citogenético mas frecuente en el 50% de todos
los defectos cromosomales, es la trisomia 18 27,

La causa de la HDC puede ser un factor genético, pues
se ha informado en gemelos idénticos, tios y primos. Las
nifias se afectan dos veces mas que los nifios *.

El defecto diafragmatico puede ser pequefio o una au-
sencia total de todos los componentes incluyendo la crura;
cerca del 1% de todas las HDC son bilaterales y ademas,
hay un saco herniario pleuroperitoneal en 20 a 40% de los
pacientes “,

Patofisiologia
Al nacimiento el nifio tiene problema respiratorio por difi-
cultad de introducir aire a los pulmones, pues ¢l mecanis-
mo mas importante de la inspiracion es la contraccion del
diafragma. El mediastino es desplazado hacia el hemitérax
opuesto y ambos pulmones sufren compresion. La presion
intratoraxica negativa durante la inspiracion, causa mas
herniacion del intestino hacia el térax. Durante el ciclo res-
piratorio, el nifio deglute grandes volimenes de aire, que
distienden el intestino y comprimen el pulmon.

Aun cuando los pulmones se desarrollen normalmente,
la hernia es suficiente por si misma para producir acentua-
da insuficiencia respiratoria. Independientemente de la

magnitud, la hipoplasia pulmonar es causa de acentuado
compromiso para la oxigenacion y eliminacion de CO,. Los
pulmones hipoplasicos tienen un area de superficie vascular
reducida para el intercambio gaseoso tanto en el lecho
vascular como en el capilar; los pulmones tienen pobre
distensibilidad y no se expanden. El nimero de bronquios
arteriales pulmonares estd disminuido, por lo que el
ventriculo derecho debe impulsar la sangre a través del
pequefio lecho vascular, lo cual eleva su presion 24,

Las arterias pulmonares tienen una capa muscular
anormalmente gruesa, que puede extenderse mas alla de
los bronquiolos terminales y puede ser muy reactiva a los
mediadores de la vasoconstriccion. Esto contribuye a un
mal intercambio gaseoso y flujo sanguineo pulmonar redu-
cido, a hipertension pulmonar y finalmente a insuficiencia
ventricular derecha. Esto causa un cortocircuito de dere-
cha a izquierda a través del conducto arterioso y del fora-
men oval, lo que aumenta la hipoxia isquemia, y genera
hipercarbia y acidosis, todo ello agravado por un aumento
de la vasoconstriccion pulmonar. La vasoconstriccion pul-
monar es extremadamente dificil corregir, por lo cual se re-
quiere un tratamiento tan pronto como se sospeche el diag-
nostico 4!

Se ha sefialado que ademds de las anormalidades del
parénquima pulmonar, hay una anormalidad en el surfac-
tante, que contribuye considerablemente a la patofisiologia
de la HDC; por lo tanto la terapia con surfactante exdgeno
puede ser valiosa en el manejo de la HDC 213,

Como parte del estudio de esta patologia, se insertan
catéteres en la arteria umbilical y en la auricula derecha; la
canulacion de la arteria radial derecha permite detectar di-
ferencia en la PaO, entre la aorta proximal y la aorta distal al
conducto arterioso. Cuando la PaO, en la aorta distal es
menor a la de la arteria radial, se debe a hipertension pulmo-
nar, a hipoplasia 0 ambas. La PaO, en la aorta distal fre-
cuentemente es menor de 40 mmHg, lo cual causa isquemia
hepética, intestinal y renal. Para evitar la hipoxia en la parte
baja del torso, se usa la FiO, al 100%, con lo cual la PaO, de
la arteria radial derecha puede exceder 100 mmHg. Muchas
veces, las diferencias de PaO, son mayores de 200 mmHg *.

Anteriormente, los neonatélogos consideraban que una
PaO, preductal mayor de 100 mmHg podria producir
fibroplasia retrolental, por lo cual reducian la FiO, para man-
tener una PaO, menor a esta cifra. Esa reduccion es erronea
en nifios que requieren apoyo ventilatorio. En los primeros
dias después del nacimiento, la baja de FiO, causa vaso-
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constriccion pulmonar subita. La consecuente hipoxia,
hipercarbia y acidosis, requieren mucho tiempo para corre-
girse *. El monitoreo de la PaO, y del pH es igualmente
importante, ya que la técnica de ventilacion debe ser ajus-
tada para inducir hipocarbia y alcalosis. El objetivo es man-
tener la PaO, postductal por arriba de 40 mmHg, la PaCO,
menor de 30 mmHg y el pH mayor de 7.5, para lograr una
vasodilatacion maxima. Puede ser necesario administrar
NaHCO, o trometamina, para inducir la alcalosis.

Debido a la vasoconstriccion * y a la hipovolemia del
lecho capilar en respuesta a la hipoxia, es necesario que los
nifios reciban grandes volimenes de Ringer lactado. Una
PaO, de cerca de 40 mmHg puede tolerarse, mientras la
perfusion tisular sea normal. La medicion de la perfusion
tisular es indirecta y depende de un adecuado volumen
sanguineo y de la funcién cardiaca, Debe monitorizarse la
presién del ventriculo derecho. La presion sanguinea
sistémica y la presién del pulso también reflejan el volumen
sanguineo y el estado de la funcién cardiaca.

El ecocardiograma puede detectar mala contractilidad y
crecimiento del corazon derecho, asi como la insuficiencia
valvular pulmonar y tricuspidea, debida a la elevada pre-
sion arterial pulmonar. Mientras més prolongada la hipoxia,
mayor la frecuencia de cardiomiopatia hipoxica, insuficien-
ciarenal y hepatica y mayor derrame capilar del volumen
plasmatico *'4,

La hipertensién pulmonar reactiva y el cortocircuito
de derecha a izquierda, son de dificil manejo. No existe un
vasodilatador pulmonar selectivo que no cause vasodila-
tacion sistémica. Muchos autores han utilizado tolazolina;
ésta, como el curare y la morfina, libera a la histamina de
los tejidos para producir vasodilatacidn; por lo tanto, es-
tas drogas contribuyen en dosis muy pequeiias, a la hi-
povolemia y la hipotensién sistémica. Se produce
taquifilaxia cuando los receptores de histamina estan re-
pletos y larespuesta vasodilatadora se vuelve impredeci-
ble. La tolazolina puede causar tlcera péptica con sangra-
doy perforacion .

Otros firmacos como las prostaglandinas y la acetilcoli-
na, empleadas para disminuir la vasoconstriccién pulmonar
enel periodo neonatal, también causan hipotension sistémica.

Experimentalmente el trifosfato de adenosina (ATP-
MgCl,) infundido en las arterias pulmonares, parece pro-
ducir vasodilataciéon pulmonar selectiva, ya que se
metaboliza rapidamente cuando llega a la circulacion
sistémica. No se ha descrito su uso en recién nacidos *.

El éxido nitrico produce vasodilatacion y reduce la va-
soconstriceion pulmonar cuando se adiciona a los gases
ventilatorios; puede beneficiar a los nifios con lechos
vasculares pulmonares bien desarrollados. Se degrada ra-
pidamente y no causa hipotension sistémica '*. Cuando no
logra controlarse el cortocircuito de derecha a izquierda
con las medidas ventilatorias, se mejoran ¢l intercambio
gaseoso y la hipertension pulmonar con la membrana de
circulacion extracorpdrea (OMCE) 24141617,

El uso de carbono de perfluoruro para distension pul-
monar, acelera el crecimiento pulmonar mejorando asi el
intercambio gaseoso y aumentando la supervivencia de
los nifios con HDC y con hipoplasia pulmonar severa '®.

Si el volumen plasmético es normal y la funcién cardiaca
estd deteriorada, puede requerirse la infusién de dobutami-
na, dopamina o ambas (2-15 mcg/kg/min), mientras se
monitoriza el efecto en la presion de la auricula derecha y
las presiones sistémicas.

El apoyo ventilatorio puede realizarse por ventilacion
mecanica convencional (CMV) o ventilacion de alta fre-
cuencia (HFV), por oscilacion o por “jet” #'°. Después de
los ajustes para lograr una técnica ventilatoria 6ptima, se
han utilizado la PaO, y PaCO, preductal y postductal y el
pH, para predecir la supervivencia o la posible necesidad
del OMCE para ventilacion 146,

Lacirugia urgente de laHDC se consideraba anteriormen-
te esencial para corregir la insuficiencia respiratoria %, Poste-
riormente muchos nifios desarrollaban valores normales de
gases sanguineos, con FiO, menor al 100% y presiones bajas
del ventilador. Sin embargo, horas o dias mas tarde, dismi-
nuian los gases sanguineos y se producia cortocircuito de
derecha a izquierda, debido a un intenso espasmo arterial
pulmonar. El intervalo favorable en el postoperatorio inme-
diato era el “periodo de luna de miel”. El deterioro posterior
se debe probablemente a multiples factores, como aumento
de la presiéon abdominal con mala perfusién visceral y
periférica, limitacién de los movimientos del diafragma,
sobredistension de los alvéolos pulmonares hipopléasicos con
disminucién del flujo alvéolo-capilar y liberacion de citoquinas
vasoactivas. En suma, el deterioro de la distensibilidad
pulmonar seguia a la intervencion quirargica.

Actualmente, la operacion se difiere por 24 horas o
ma4s, para lograr una ventilacién 6ptima estable, con la
esperanza de reducir o eliminar la hipertension pulmonar
reactiva *'¢, Aunque la légica sugiere que la mecdnica
ventilatoria mejoraria al reducir la hernia, lo cierto es que
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la operacién puede agravar el estado clinico. Cuando el
nifio esta sedado, varios métodos de ventilacién mecani-
ca pueden proveer suficiente intercambio gaseoso sin
necesidad de reducir la hernia diafragmatica. Los que no
responden a un cuidado maximo de ventilacién y no man-
tienen un volumen sanguineo y una funcién cardiaca acep-
tables, pueden recibir OMCE. La operacién puede reali-
zarse mientras los pulmones estan en reposo. Un estudio
comparativo entre cirugia inmediata y cirugia diferida su-
giere que no existe diferencia en la supervivencia, y que
no es esencial una cirugia de urgencia .

Diagnéstico

El diagnéstico puede establecerse prenatalmente por ultra-
sonido del utero gravido (USG) *7>®_ El polihidramnios o
el estomago distendido dentro del torax, tienen mal pro-
nostico. Después de identificar la HDC, se debe estudiar al
feto para descartar otras anomalias con tomografias de ca-
beza, columna, corazén y rifiones. La amniocentesis o la
biopsia de las vellosidades coridnicas se realiza para des-
cartar anomalias cromosémicas o metabélicas. Sila HDC es
una anomalia aislada, existen criterios para corregir el de-
fecto en el feto ',

Después del nacimiento el diagnostico se hace por el
problema respiratorio, por cianosis; por la presencia de
abdomen “en batea”; por el latido cardiaco audible en el
hemitorax derecho, y por la diferencia de los ruidos respira-
torios en el lado de la hernia. Usualmente no se detectan el
desplazamiento de la traquea de la linea media y la presen-
cia de peristalsis en el torax. Cerca del 64% de los nifios con
HDC muere poco después del nacimiento, mientras que el
5% o mas vive asintomatico por meses o afios antes de que
se haga el diagnéstico .

Enla HDC aislada, las mediciones del volumen pulmo-
nar fetal con resonancia magnética son un predictor impor-
tante en hipoplasia pulmonar y para el curso postnatal ',

Inicio tardio

La experiencia institucional indica que 5 a 25% de las HDC
aparecen después del periodo neonatal, y se descubren
entre la edad de un mes y la edad adulta ***. El diagndstico
puede hacerse con radiografia de térax en un individuo
asintomatico. Pueden aparecer sintomas moderados o se-
veros de insuficiencia respiratoria y obstruccion gastroin-
testinal. Los sintomas respiratorios pueden simular infec-
cion pulmonar con tos y fiebre. La compresion pulmonar

puede producir respiracion entrecortada. Los hallazgos fi-
sicos y radiolégicos pueden sugerir derrame pleural, em-
piema o quistes pulmonares. Los sintomas gastrointesti-
nales de dolor abdominal, ndusea y vomito, pueden deber-
se a compresion intestinal a través del diafragma, que pro-
ducen obstruccion o gangrena del intestino con o sin
volvulus. Cuando una radiografia de térax muestra un
diafragma oscurecido con “quistes pulmonares”, una serie
gastrointestinal esclarece la necesidad de una reparacién
transabdominal del diafragma.

Tratamiento inicial

Los recién nacidos con insuficiencia respiratoria requieren
apoyo ventilatorio endotraqueal. Hay que evitar la ventila-
cion inicial con mascarilla, porque el aire se dirige hacia el
estomago y el intestino. Tan pronto como se realiza una
intubacién endotraqueal, se debe sedar al nifio para facili-
tar la ventilacion.,

Se descomprime el estdmago con una sonda nasogéstrica
que se conecta a vacio. Las presiones del ventilador deben
restringirse a menos de 45 mmHg, ya que los pulmones son
hipoplasicos y facilmente se pueden producir rupturas *.

Los estudios clinicos y de laboratorio de nifios con
insuficiencia respiratoria han mostrado que la terapia con
surfactante exdgeno puede mejorar la ventilacién pulmo-
nar en estados disfuncionales o con deficiencia de sur-
factante 3. Sin embargo, se requieren estudios futuros
para determinar la eficacia comparativa de las diferentes
preparaciones de surfactante, la duracion de su efecto y
la dosis 6ptima en el modelo animal con HDC '2,

Algunos autores sugieren una operacion fetal tempra-
na; otros stgieren, desde el punto de vista fisioldgico y de
desarrollo, la operacién completa in ttero. Esto es dificil,
pues la mayoria de los fetos con HDC antes de la semana
24, tiene parte del higado dentro del torax '.

En la HDC severa se ha propuesto la oclusion temporal
de la traquea en el feto, con lo cual se bloquea el egreso del
liquido pulmonar fetal y se estimula el crecimiento de los

pulmones hipoplésicos 24,

Oxigenacion con membrana de circulacion
extracorporea (OMCE)

La OMCE se utiliza para salvar pacientes con falla ventila-
toria, potencialmente mortal. En la HDC, no existe un méto-
do seguro para determinar cudles nifios nacen con pulmo-
nes muy pequefios para soportar la ventilacién y cuales
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tienen hipertensién pulmonar reactiva reversible. A pesar
de que la OMCE puede sostenerse por dos semanas o mads,
este periodo podria permitir que el pulmén hipoplasico cre-
ciera, se desarrollara y alcanzara una funcion ventilatoria
normal, si no se logré durante los primeros sicte dias de
vida. Por lo tanto, la OMCE sélo es util mientras haya
vasoespasmo pulmonar reactivo.

La OMCE se ha aplicado con mucha cautela en la HDC.
Los criterios para su empleo pueden ser muy restringidos.
La hipoxia prolongada tiene efectos adversos en cerebro,
corazoén, funcion renal y pronostico incierto con una mor-
talidad mayor del 80%. Las lesiones por hipoxia en los su-
pervivientes a menudo son acentuadas y los riesgos de la
OMCE son menores que los descritos en varios centros.
La OMCE debe aplicarse si las técnicas ventilatorias con
FiO, de 100% y presiones de casi 40 cm H,O no proveen un
Pa0, mayor de 40, PaCO, menor de 40 y un pH mayor de 7.4
en una hora *,

Retrasar la operacion de la HDC permite valorar la nece-
sidad de la OMCE. Més de la mitad de los nifios con CMV
y se operan inmediatamente, requieren OMCE e¢n el post-
operatorio .

Muchos nifios presentan hipoxia acentuada durante la
cirugia y en el postoperatorio, hasta que se instituye la
OMCE. Aquellos en quienes se retrasa la cirugia, mientras
se tratan con ventilacién mecanica, mueren tempranamen-
te por mal desarrollo pulmonar en el 10% de los casos; de
los que no fallecen temprano, mas de la mitad requiere
OMCE. Una tercera parte de los nifios con hipertensién
pulmonar, puede prescindir de OMCE, La mitad de los ni-
flos después de la OMCE cuando la HDC se ha operado,
desarrolla vasoespasmo pulmonar recurrente y muere. Por
lo tanto, la supervivencia puede mejorar con cirugia tem-
prana en nifios cuya funcién pulmonar estd mejorando, y
que atin estan en OMCE. Si se deteriora la funcion pulmo-
nar, con vasoespasmo pulmonar postoperatorio, la OMCE
puede salvar hasta cerca de 5% de los nifios %,

Resultados del tratamiento

Lamortalidad es mayor en nifios que requieren tratamiento
de urgencia dentro de las primeras seis a 24 horas de vida
comparado con otros nifios *.

Estos altos indices de mortalidad eran bastante unifor-
mes en los diez afios previos a 1985 a pesar de los avances
de la terapia intensiva neonatal. La mayoria de las veces,
los pulmones son tan hipoplasicos, que la ventilacion ade-

cuada es imposible; sin embargo, la supervivencia puede
mejorar de 10 a 15% con ventilacion de alta frecuencia y
OMCE. La operacién puede retrasarse para permitir que las
arterias pulmonares se vuelven menos reactivas *.

Conclusiones

La hernia diafragmatica congénita frecuentemente es un
problema fisiopatologico muy serio, sobre todo en los ni-
flos de bajo peso y corto periodo de gestacion.

El manejo descrito debe ser difundido ampliamente.
Aunque el cirujano procura la resolucion quirurgica de in-
mediato, en muchos casos es preferible una espera razona-
ble para mejorar los problemas.

La cirugia abdominal permite reducir las partes del tubo
digestivo que se encuentran en el hemitorax izquierdo. Si
previamente se ha obtenido una evacuacién meconial, se
descarta una obstruccion intestinal debida a una atresia o
a malrotacién intestinal; esto se verifica durante la opera-
cién. La atresia debe resolverse en forma simultanea y la
malrotacién generalmente no obstruye el tubo digestivo;
la situacién del apéndice debe documentarse para el futuro
del nifio. La solucion quirtirgica de este defecto antes del
parto tiene futuro promisorio aunque en nuestro medio no
ha sido realizado.

Es indispensable la colaboracién inmediata def neona-
tologo, ¢l anestesiologo y el cirujano pediatras para valo-
rar cada caso y tratarlo oportunamente.
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XIII Jornadas Médicas de Residentes y Ex-residentes
del Instituto Nacional de Pediatria 2003
“Unidos por la nifiez”

del 27 al 31 de enero del 2003

Informes e inscripciones:

Instituto Nacional de Pediatria, Av. Insurgentes Sur num. 3700,
Letra C, Col. Insurgentes Cuicuilco, CP 04530, Del. Coyoacan.
Asociacion de Médicos Residentes y Ex-residentes, Residencia

Médica, tel.: 5606-2414.

Jefatura de Médicos Residentes, Direccion de Ensefianza, tel.:
5606-0003, 5606-5026, 5606-7798 ext. 186

K www.residentesinp.org

/LA ASOCIACION DE MEDICOS RESIDENTES Y EX-RESIDENTES\
DEL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA, A.C.

te invita a las

Costo:

Médicos: $300.00
Residentes: $250.00
Estudiantes: $150.00 /

368

Acta Pediatrica de México Volumen 23, Nim. 6, noviembre-diciembre, 2002



