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Resumen

La hernia diafragmadtica congénita es un defecto en el diafragma que lleva a la herniacién del
contenido abdominal a la cavidad toracica durante el periodo intrauterino.

La morbimortalidad esta determinada por la asociacién con otras malformaciones, el grado de
hipoplasia pulmonar y la presencia de hipertension pulmonar secundaria.

Presenta una incidencia estimada de 1 cada 2.500-3.000 recién nacidos vivos, constituyendo en
un 60% una malformacidn aislada.

Es una patologia evolutiva que puede ser diagnosticada a partir de la semana 20-24, la ubicacién
mas habitual es la posterolateral izquierda.

Se trata de una patologia que requiere ingreso a cuidados intensivos al nacimiento y luego de
lograda la estabilizacién del paciente es de sancidén quirurgica.

Los objetivos de este trabajo son conocer las caracteristicas generales de la patologia para siste-
matizar el manejo logrando asi un éptimo asesoramiento de los padres a nivel prenatal y segui-
miento postnatal del recién nacido.

Palabras clave: Hernias diafragmaticas congénitas
Recién nacido

1. Adj. Catedra Neonatologia. CHPR. Facultad de Medicina. UDELAR.

2. Neonatdloga. Catedra Neonatologia. CHPR. Facultad de Medicina. UDELAR.
3. Residente. Catedra Neonatologia. CHPR. Facultad de Medicina. UDELAR.

4. Asistente. Catedra Cirugia Pediatrica. CHPR. Facultad de Medicina. UDELAR.
5. Adj. Catedra Cirugia Pediatrica. CHPR. Facultad de Medicina. UDELAR.

6. Adj. Catedra Ginecologia A. CHPR. Facultad de Medicina. UDELAR.

7. Adj.Catedra Neonatologia. CHPR. Facultad de Medicina. UDELAR.

8. Prof. Catedra Cirugia Pediatrica. CHPR. Facultad de Medicina. UDELAR.

9. Ex Prof. Catedra Neonatologia. CHPR. Facultad de Medicina. UDELAR.

10. Prof. Catedra Neonatologia. CHPR. Facultad de Medicina. UDELAR.
Catedra Neonatologia. Catedra Cirugia Pediatrica. Catedra Ginecologia A. CHPR. Facultad de Medicina. UDELAR.
Trabajo inédito.

Los autores declaran no tener conflicto de interés.

Este trabajo ha sido aprobado unanimemente por el Comité Editorial.

Fecha recibido: 26 diciembre 2022

Fecha aprobado: 6 febrero 2023

Archivos de Pediatria del Uruguay 2023; 94(1)



2 ¢ Asistencia del recién nacido con hernia diafragmdtica congénita

Summary

Congenital diaphragmatic hernia is a defect
in the diaphragm that leads to herniation of
theabdominal contents of the thoracic cavity
during the intrauterine period.

Morbidity and mortality are determined by
the association with other malformations, the
degree ofpulmonary hypoplasia and the pre-
sence of secondary pulmonary hypertension.
It has an estimated incidence of 1 every 2,500-
3,000 live newborns, and in 60% of the cases it
is an isolated malformation.

It is an evolutionary pathology that can be
diagnosed from week 20-24; it is most com-
monly located in the left posterolateral.

Itis a pathology that requires intensive care at
birth and after delivery and once the patient
has been stabilized, surgical action is required.
The objectives of this work are to understand
the general characteristics of the pathology
in order to refine its manipulation and achie-
ve optimal counseling for parents at the new-
born’s prenatal and postnatal stages.

Key words:  Congenital diaphragmatic
hernias

Newborn
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Resumo

A hérnia diafragmatica congénita é um defeito
no diafragma que leva a herniagdo doconteu-
do abdominal para a cavidade toracica duran-
te o periodo intrauterino.

A morbimortalidade é determinada pela asso-
ciacdo com outras malformacgdes, pelo grau
de hipoplasia pulmonar e pela presenca de hi-
pertensao pulmonar secundaria.

Apresenta uma incidéncia estimada de 1a cada
2.500-3.000 nascidos vivos, constituindo-se
em 60% uma malformaco isolada. E uma pa-
tologia evolutiva que pode ser diagnosticada
a partir da semana 20-24 e a localizacao mais
comum é o pdstero-lateral esquerdo. E uma
patologia que requer internacao em terapia
intensiva ao nascimento e apds o parto. Uma
vez que o paciente for estabilizado, é neces-
sdria agao cirdrgica.

Os objetivos deste paper sao conhecer as ca-
racteristicas gerais da patologia para melhorar
0 seu manejo, obtendo assim um aconselha-
mento ideal para os pais no nivel pré-natal e
no acompanhamento do crescimento pds-na-
tal do recém-nascido.

Palavras chave: Hérnias diafragmaticas
congénitas
Recém-nascido
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Introduccion

La hernia diafragmatica congénita (HDC) es un de-
fecto en el diafragma que lleva a la herniacion del
contenido abdominal a la cavidad toracica durante el
periodo intrauterino, estando presente al nacimiento.
Se caracteriza por la presencia de hipoplasia pulmo-
nar que puede afectar al pulmén izquierdo, derecho
o ambos segun la localizacion del defecto. La mor-
bimortalidad esta determinada fundamentalmente por
la asociacion con otras malformaciones, el grado de
hipoplasia pulmonar y la presencia de hipertension
pulmonar secundaria®.

Presenta una incidencia estimada de 1 cada 2.500-
3.000 recién nacidos vivos. En las ultimas tres déca-
das, los avances en el cuidado neonatal han mejorado
la sobrevida de estos pacientes, aumentando hasta un
85% en centros altamente especializados®. Sin em-
bargo, esto se ha visto acompafiado de un aumento en
la morbilidad a largo plazo™.

Seglin la ubicacion se pueden clasificar en iz-
quierdas, que constituyen el 85%, derechas 13% y
bilaterales 2% siendo estas ultimas consideradas le-
tales. Otras formas de presentacion menos frecuentes
son las anteriores, tipo Morgagni (27%) o paraester-
nal (2-3%). La forma de presentacion mas frecuente
es posterolateral izquierda (de Bochdalek)®.

60% constituyen una malformacion aislada pero
hasta en 40% de los casos pueden asociar otras mal-
formaciones o sindromes genéticos®”. Las anoma-
lias mas frecuentemente asociadas son los defectos
cardiacos (60%), renales (23%), gastrointestinales
(17%) y los del sistema nervioso central (14%).

La etiopatogenia es desconocida. Originalmente
se creia que el defecto comenzaba con el cierre in-
completo de los canales pleuroperitoneales entre la
semana 6 y 10 de gestacion, lo que provocaba la her-
niacion de visceras abdominales a la cavidad toracica
interfiriendo en el proceso normal del desarrollo tra-
queobronquial. En la actualidad se postula que podria
existir una anomalia primaria del desarrollo pulmonar
con hipoplasia pulmonar severa, siendo la hernia dia-
fragmatica una consecuencia. Este mecanismo podria
explicar las diferencias existentes en el resultado
perinatal y en la respuesta a terapia prenatal en casos
aparentemente similares®,

En un estudio realizado por Vezzaro en el Centro
Hospitalario Pereira Rossell (CHPR) entre enero de
2007 y julio de 2022, se encontrd una incidencia de
0,04 cada 1.000 recién nacidos vivos, lo que equivale
a %5.500 RNV. Un 18% fueron HDC derechas, 72%
izquierdas, una sola bilateral y en un 8% no se en-
contrd dato al respecto. La sobrevida global fue de
un 49% mientras que la mortalidad global de un 51%,
discriminando dentro de la Gltima un 86% en HDC

derechas y un 39% en izquierdas. De los pacientes fa-
llecidos 85% desarrollaron hipertension pulmonar®.

Cabe destacar ante la elevada incidencia y mor-
talidad de nuestro centro que es de referencia para el
pais y recibe pacientes tanto del medio publico como
del privado de todo el Uruguay.

Definicion

La hernia diafragmatica congénita se trata de un de-
fecto durante la vida fetal en el diafragma que lleva a
la herniacion del contenido abdominal en la cavidad
toracica, presentando sintomatologia después del na-
cimiento. En algunos casos puede ser un diagnostico
incidental en la vida adulta.

El contenido abdominal en la cavidad toracica
puede llegar a ocasionar desarrollo pulmonar anor-
mal, con hipoplasia e hipertension pulmonar, que son
los principales determinantes de la morbimortalidad
de estos pacientes.

Diagnéstico prenatal

El diagnostico de HDC se ha vuelto un diagnoéstico
prenatal en los ultimos tiempos dado el correcto con-
trol del embarazo y la realizacion de la ecografia mor-
foestructural y subsiguientes.

La HDC es una patologia evolutiva que puede ser
diagnosticada a partir de la semana 20-24.

El diagndstico ecografico se basa en las siguientes
caracteristicas:

* Desviacion mediastinica: parametro universal de
hernia diafragmatica. Toda hernia diafragmatica
tiene desviacion del mediastino. A las 22 sema-
nas las asas libres de meconio tienen la misma
ecogenicidad que el pulmon por lo que la unica
pista es la desviacion mediastinica. El diagnostico
de hernia diafragmatica izquierda en el segundo
trimestre sin herniaciéon de camara gastrica sue-
le ser dificultoso y la tinica sospecha es ante la
dextroposicion cardiaca. El diagnostico de hernia
diafragmatica derecha es mucho mas dificultoso.

* Herniacion de visceras abdominales (intestino, esto-
mago, higado, bazo) a la cavidad toracica: el diag-
nodstico de hernia diafragmatica es mas facil en el
tercer trimestre por la mayor distension de las asas
intestinales y en los casos en que el estbmago esta en
el torax. En el primer trimestre es muy raro realizar
diagnostico atn con herniacion de camara gastrica.

e La presencia de liquido amniodtico aumentado
puede ser objetivado a partir de la semana 26 en la
mayoria de los casos.

Si bien la posibilidad de diagndstico prenatal es
alta existen falsos positivos, donde las imagenes son
compatibles con otro tipo de patologia.

Archivos de Pediatria del Uruguay 2023; 94(1)



4 ¢ Asistencia del recién nacido con hernia diafragmdtica congénita

Las malformaciones congénitas de las vias respi-
ratorias, como las lesiones quisticas pulmonares, son
el principal diagnostico diferencial. Son las lesiones
pulmonares congénitas mas frecuentes, en general
son unilaterales y se clasifican seglin el tamafio de sus
quistes, sus caracteristicas celulares y su localizacion.
Latipo 1 es la lesion mas frecuente, se caracteriza por
la presencia de quistes grandes mayores de 2 cm que
se originan en los bronquios distales o bronquiolos
proximales, y se limitan a un unico 16bulo en un 95%
de los casos. El diagnostico prenatal es ecografico,
pudiéndose observar desviacion mediastinica debido
al efecto de masa de la lesion y una masa solida, in-
termedia o quistica®.

Otro de los posibles diagnosticos diferencia-
les es el secuestro pulmonar. Esta es una anomalia
congénita caracterizada por una porcion de tejido
pulmonar embrionario, no funcional, con falla en la
conexion con el arbol traqueobronquial normal, que
recibe aporte sanguineo de una arteria aberrante sis-
témica originada en la aorta descendente en lugar de
la circulacion arterial pulmonar’®. Estas anomalias
se localizan casi siempre en la base de los pulmones
y mas a menudo en el izquierdo®. Ecograficamente
se evidencia una masa hiperecogénica y otros signos
indirectos como desviacion cardiaca, hidropis fetal,
derrame pleural y polihidramnios®!D,

Por ultimo dentro de los diagnosticos diferencia-
les cabe mencionar a la atresia laringea o el sindrome
de obstruccion de las vias aéreas altas (CHAOS). Este
corresponde a una malformacion poco frecuente, que
se comporta de forma letal para el recién nacido tras
el parto. Se define como una obstruccion completa o
casi completa de las vias aéreas altas, que puede ser
provocada por diversas etiologias: atresia laringea,
atresia traqueal o quistes o «telas» laringeas. Algu-
nos de los hallazgos ecograficos que ayudan a sos-
pechar esta patologia son el alargamiento, hipertrofia
e hiperecogenicidad pulmonar bilateral, inversion del
diafragma, vias aéreas dilatadas, pudiendo confundir-
se con la presencia de asas intestinales dentro de la
cavidad toracica!'?.

Dadas las caracteristicas de los diagnosticos dife-
renciales pueden ser beneficiosos para un diagnostico
adecuado estudios complementarios como un estudio
ecografico detallado, ecocardiografia fetal y una re-
sonancia magnética para definir con exactitud la pa-
tologia pulmonar y descartar diferenciales. Ademas
supone mayor informacion en lo que respecta en la
evaluacion de la localizacion del defecto y sus ca-
racteristicas, valoracion de factores pronosticos asi
como su asociacion con otro tipo de malformaciones.

Se debe ofrecer consulta con genetista y amnio-
centesis para cariotipo y array-CGH dada la posibi-
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lidad de asociacion con defectos cromosomicos. Si
bien la mayoria de las veces es un evento esporadi-
co (60%), puede presentarse como parte de defectos
cromosomicos, principalmente trisomia 13 o 18 y
ocasionalmente tetrasomia 12p o sindrome de Pallis-
ter-Killian, en el 15%-20% de los casos. E1 2%-3% se
asocia a sindromes genéticos. El mas comun es el sin-
drome de Fryns (anoftalmia, fisura facial, microgna-
tia, ventriculomegalia, hernia diafragmatica)'®. Atn
en ausencia de sindromes genéticos existe asociacion
a defectos cardiacos, pulmonares y craneofaciales.

La valoracion prenatal cardiaca es muy impor-
tante, dado que los defectos cardiovasculares son los
mas comtiinmente asociados con la presencia de HDC
(un tercio de los casos y en un 15% de los pacientes
sin sindromes asociados)(*!%,

Evaluacién de severidad y factores
prondsticos

La hipoplasia pulmonar (pulmén mal desarrollado y
chico) es una de las mas graves e irreversibles causas
de mortalidad por dificultad respiratoria, que llega
hasta 50% a 70%. La HDC es una de las patologias
responsables de esta grave entidad. La evaluacion de
la hipoplasia pulmonar fetal es fundamental para es-
tablecer pronosticos vitales.

* El grado de severidad se establece midiendo el
area de pulmon contralateral a la HD, en un corte
transverso de torax y la circunferencia cefélica.

* Ambas medidas se relacionan entre si mediante
el lung-to-head-ratio (LHR) que se compara con
el LHR en fetos normales LHR O/E. Es una me-
dida indirecta del grado de hipoplasia pulmonar y
del grado de desviacion del mediastino. Estima el
volumen pulmonar contralateral. Se debe realizar
entre las 20 y 30 semanas de edad gestacional, ya
que es mas constante y después de las 30 semanas
cae su valor predictivo. Clasifica a la hernia en se-
vera si el ratio es menor o igual a 25%, moderada
si es entre 26% y 45% o leve si es mayor a 45%.
Una relacion <1,2 indica una evolucion adversa
con una supervivencia menor del 38%, mientras
que si la relacion es de 1,4 pronostica una super-
vivencia cercana al 100%.

Valores de corte: O/E LHR 26% LHR 1,2

La RNM puede valorar con mayor precision la pro-
porcién de higado herniado en térax y el volumen
pulmonar total (VPT).

La evaluacion de la posicion del estdmago se
ha transformado en los ultimos tiempos en el factor
pronodstico mas utilizado. La posicion exacta del es-
tomago se ha correlacionado con la morbimortalidad
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posnatal independientemente del LHR O/E(59, La
posicion grado 4, donde la mayor parte de estomago
se encuentra al lado de la auricula en el hemitorax
derecho, presenta una sobrevida del 12%17.

Valorar la posicion del higado: si se encuentra in-
tratoracico se asocia con mal prondstico, con supervi-
vencia de 43%, si es intraabdominal la supervivencia
es de 93%.

indice de McGoon, postnatal: diametro de arteria
pulmonar derecha + diametro de arteria pulmonar iz-
quierda, dividido el diametro de la aorta descendente
a nivel del diafragma(RPA+LPA)/DA). El punto de
corte es 1,4. Un indice de 1,3 presenta una mortalidad
de 80%.

Otros indicadores de mal prondstico son: polihi-
dramnios, prematurez, malformaciones asociadas,
hipertension pulmonar.

Tanto el diagndstico prenatal como la evaluacion
de la severidad son de gran importancia para aseso-
rar a los padres, establecer prondsticos y determinar
el lugar del nacimiento. Ademas permite seleccionar
los pacientes podrian beneficiarse de tratamiento fetal
intraatero.

El tratamiento fetal, FETO por sus siglas en inglés
(fetoscopic endoluminal tracheal occlusion), consiste
en la insercion endoscopica de un baldn intratraqueal,
con la consecuente retencion de fluido secretado por
los pulmones para favorecer el crecimiento pulmonar.
Para aquellas HDC severas, el balon se inserta entre
las 26 y 30 semanas y se retira a las 34-36 semanas,
dependiendo del centro®2,

La terapia fetal aumenta la supervivencia del 24%
al 49% en HDC izquierda y del 0% al 35% en la HDC
del lado derecho®b.

Se debe realizar control ecografico cada 4 sema-
nas para monitorizar el crecimiento pulmonar y el vo-
lumen de liquido amniodtico, pudiendo ser necesario
realizar un amniodrenaje en caso de polihidramnios
y acortamiento cervical. Existe un riesgo de muerte
fetal de alrededor de 5%©°.

Asistencia en sala de partos

El momento adecuado para el nacimiento continua
siendo controversial. Hutcheon y colaboradores reali-
zaron un estudio retrospectivo, donde se captaron to-
dos los recién nacidos a término con HDC e inicio de
trabajo de parto espontanco, valorando segun la edad
gestacional al nacimiento y la mortalidad. Con un
total de 928 pacientes enrolados, se vio un descenso
significativo de la mortalidad neonatal en los nacidos
a las 40 semanas de edad gestacional con respecto a
los nacidos a las 37 semanas (de 25 a 16,7%)@. Sin
embargo otros estudios no encontraron diferencia sig-
nificativa entre las diferentes edades gestacionales al

nacimiento y la mortalidad, o de la via de nacimiento
(parto o cesarea). Dada la falta de consenso y la ne-
cesidad de mayores estudios, con la evidencia actual
parece lo mas conveniente planificar el nacimiento a
partir de las 39 semanas de gestacion, siempre y cuan-
do las condiciones maternas y fetales lo permitan.

Debemos tener en cuenta que si el parto se anticipa,
en fetos menores de 34 semanas el uso de corticoides
antenatales se encuentra indicado por la prematurez y
no como uso sistematico por la presencia de la HDC.

Luego del nacimiento, durante la estadia en sala
de partos, es muy importante mantener una adecuada
monitorizacién de la frecuencia cardiaca, la satura-
cion pre y posductal y la presion arterial. Esto permite
asegurar una adecuada perfusion y mantener la satu-
racion entre 80%-95%.

En las primeras dos horas después del nacimiento
se toleran niveles de saturacion de hasta 70% si el
paciente va a la mejoria sin cambios en los parame-
tros ventilatorios, con una adecuada perfusion, un pH
mayor a 7,2 y con PcO, menores a 65 mmHg.

El Consenso Europeo para el manejo de los recién
nacidos con HDC recomienda la intubacién orotra-
queal sistematizada en todos los recién nacidos con
diagnostico prenatal de HDC, inmediatamente des-
pués del nacimiento”.

Como se mencion6 anteriormente se deben man-
tener presiones bajas en via aérea (menores a 25 mm
H,0), para evitar el dafio del pulmon sano. Se debe
administrar medicacion previa a la intubacion, dado
que se han demostrado aumentos en la presion arterial
sistémica e intracraneal, con caida de la frecuencia
cardiaca y de la saturacion en los recién nacidos que
no lo reciben.

Los bloqueadores neuromusculares deben evitarse
durante el tratamiento inicial en la sala de parto, dado
que no se ha visto beneficio y deterioran la compliance
pulmonar, por lo que deben optarse otros agentes para
mantener la sedacion y analgesia del recién nacido.

Se debe colocar sonda nasogastrica u orogastrica
con el fin de desgravitar el estomago, evitando su so-
bredistension y la compresion del pulmon ipsilateral.

Traslado del paciente

El adecuado diagnostico prenatal permite la prepara-
cion para el momento del nacimiento, coordinando el
mejor ambiente para el parto y el tratamiento neonatal
en un centro terciario con experiencia (mayor a 5 pa-
cientes por ano).

En mas de un tercio de los pacientes se desenca-
dena trabajo de parto espontanco previo a las 35 se-
manas, por lo que de ser necesario el traslado, lo mas
adecuado es que sea intrauterino a las 34 semanas de
edad gestacional®.
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Tabla 1. Caracteristicas de la monitorizacién del paciente con HDC.

Observaciones

Saturacion preductal

85% a 95% luego de la primera hora de vida

Primeras dos horas de vida aceptable hasta 70% si: tendencia a la mejoria sin
cambios en ventilador, buena perfusion, pH >7,2 y ventilacion adecuada PaCO,

menor 65 mmHg.
Evitar hiperoxia

Saturacion posductal >70%

Frecuencia cardiaca 120-160

Presion arterial invasiva

De acuerdo a la EG, en general PAM >50 mmHg

Presion pulmonar mediante ecocardiograma

Rango de normalidad 18-25 mmHg

Sonda naso u orogastrica

Aspiracion continua o intermitente, prevenir la distension y la compresion pulmonar
ipsilateral adicional

Diuresis >1 ml/kg/hora
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Figura 1. A) HDC izquierda, hernia de Bochdalek. B) HDC derecha. C) HDC de Morgagni.

Si se realiza luego del nacimiento, el paciente
debe encontrarse en asistencia ventilatoria meca-
nica de acuerdo a la recomendacion de ventilacion
al nacimiento de las guias europeas. La ventilacion
debe ser gentil, evitando altas presiones, por lo que
lo mas adecuado es realizar el traslado con venti-
lador o en su defecto con reanimador neumatico
neonatal, evitando la bolsa autoinflable. Mantener
saturaciones entre 85% a 95% luego de la primera
hora de vida.

El traslado se realizara con el paciente en incuba-
dora, posicionado a 45° para mejorar la dinamica ven-
tilatoria y evitar aspiraciones del contenido gastrico.
Se debe realizar monitorizacion electrocardiografica
y saturometria de pulso, y colocar sonda orogastrica
en posicion de degravitacion y por lo menos un acce-
so vascular.

El traslado debera realizarse por personal idoneo
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que conozca el manejo de la patologia.

Asistencia en cuidados intensivos

Un recién nacido con diagndstico de HDC, tiene in-
dicacion de ingreso a cuidados intensivos neonatales,
de ser posible en una unidad con experiencia en el
manejo de ésta patologia.

El paciente se debe mantener monitorizado (tabla 1).

Accesos vasculares

La via arterial debe colocarse preferiblemente en la
arteria radial derecha, ya que la PaO, preductal es la
que refleja el nivel de oxigeno administrado al cere-
bro. Ademas del control de la oxigenacion, se utili-
zara también para la toma de muestras de sangre y
controlar la presion arterial.

La via arterial umbilical es menos deseable, dado
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Tabla 2. Parametros ventilatorios recomendados

Parametro Objetivo

PIM <25e¢m H,0

PEEP 3-5cm H,0

Saturacion preductal  80%-95% primera hora de vida

85%-95% *

Posductal >70%

PCO 50-70 mmHg si pH entre 7,25 a 7,40 **

2

*En casos individuales se pueden aceptar niveles de hasta el 80%,
siempre que los 6rganos estén bien perfundidos, como lo indica un
pH >7.2, niveles de lactato <5 mmol/l y salida urinaria >1 ml/kg h.
**En algunas guias se manejan limites de PCO, entre 45 a 60 mmHg.

que refleja la situacion posductal, pero puede brindar
un acceso arterial mas seguro a largo plazo.

Es necesario contar con al menos dos accesos
vasculares venosos centrales: catéter venoso umbi-
lical (puede ser dificil su correcta topografia por la
herniacion del higado, en caso de dudas confirmar
posicion por ecografia) en los casos de disponer es
conveniente la colocacion de catéter doble lumen, y
un catéter percutaneo.

Radiografia de térax

Para la evaluacion inicial del paciente, se debe obtener
lo antes posible una radiografia de torax (figura 1).

Ventilacion

Se debe realizar ventilacion inmediata al nacimiento
en recién nacidos con diagnéstico prenatal de HDC.

Si se predice que tendran un buen desarrollo
pulmonar (diagnostico de desarrollo pulmonar por
estudios fetales: defecto del lado izquierdo, LHR
O/E >50% e higado hacia abajo), y en funcion de su
evolucion neonatal, la respiracion espontdnea podria
considerarse para prevenir la lesion pulmonar induci-
da por el ventilador®.

Siempre se debe iniciar la asistencia ventilato-
ria mecanica en modo convencional ya que se ha
demostrado que la duracién de la ventilacion es
significativamente mas corta, los pacientes tienen
menos necesidad de 6xido nitrico inhalado (iNO)
o sildenafil, requieren menor tiempo de inotrdpi-
cos y presentan menos probabilidades de requerir
ECMOU!23,

Se deben utilizar bajas presiones inspiratorias
méximas (PIM), preferiblemente <25 cm H,O, y
PEEP de 3-5 cmH,O, ajustando la frecuencia del
ventilador para obtener PaCO, entre 50 y 70 mmHg
(tabla 2).

Tabla 3. Recomendacidén de aporte

Restriccion de volumen en las
primeras 24 horas

40 ml/kg/dia (volumen
adicional en caso de
hipoperfusion o hipotension)
Nutricion parenteral Del nacimiento hasta lograr

via enteral total

Diuréticos Balance positivo sin
hipovolemia, objetivo diuresis
>1 ml/kg/h

Si hipotension y/o escasa
perfusion titular, hasta en dos
oportunidades de 10 a 20 ml/
kg SF

Bolos de volumen

La hipercapnia permisiva y la “ventilacion suave”
aumentan la supervivencia en neonatos con HDC.

En el caso del destete, lo primero que debe re-
ducirse es la presion maxima. A partir de entonces,
la frecuencia o PEEP pueden reducirse siempre que
pCO, <50 mmHg.

Si se necesita un PIM >28 cm H,O para alcan-
zar los niveles de pCO, y saturacion dentro del rango
objetivo, se deben considerar otras modalidades de
tratamiento (como la ventilacion de alta frecuencia
oscilatoria 0 ECMO).

Hemodinamia

La inestabilidad hemodinamica es frecuente en los re-
cién nacidos con HDC, y requiere una deteccion opor-
tuna con blisqueda de la causa y tratamiento efectivo
para optimizar la perfusion y atenuar los efectos de la
hipertension pulmonar severa.

Varios mecanismos podrian contribuir al compro-
miso cardiovascular en los pacientes con HDC. La
hipoplasia pulmonar podria disminuir el flujo sangui-
neo pulmonar que retorna a la auricula izquierda en
la vida fetal, el flujo sanguineo a través de los vasos
pulmonares se reduce a la mitad en los pacientes con
HDC. Esto altera el correcto desarrollo de la vascula-
rizacion pulmonar y la via aérea®®.

Por otra parte la posicion anormal del eje cardiaco
dentro del torax fetal podria impedir el retorno veno-
so a las cavidades derechas asi como la redistribucion
del volumen minuto de las cavidades izquierdas podria
empeorar aiin mas la funcion del ventriculo izquierdo
subdesarrollado, complicando la evolucion®@?.

Manejo de fluidos

El manejo de fluidos se muestra en la tabla 3.

Manejo de la presién arterial

Mantener la presion arterial en niveles normales para
la edad gestacional si las saturaciones preductales
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Tabla 4. Cifras de presidn arterial para la edad gestacional.

Edad gestacional
8 Percentil 50 Percentil 90 Percentil 99

posmenstrual
44 sem

PAS 88 105 110

PAD 50 68 73

PAM 63 80 85
42 sem

PAS 85 98 102

PAD 50 65 70

PAM 62 76 81
40 sem

PAS 80 95 100

PAD 50 65 70

PAM 60 75 80
38 sem

PAS 77 92 97

PAD 50 65 70

PAM 59 74 79
36 sem

PAS 72 87 92

PAD 50 65 70

PAM 57 72 71
34 sem

PAS 70 85 90

PAD 40 55 60

PAM 50 65 70
32 sem

PAS 68 83 88

PAD 40 55 60

PAM 48 62 69
30 sem

PAS 65 80 85

PAD 40 55 60

PAM 48 65 68
28 sem

PAS 60 75 80

PAD 38 50 54

PAM 45 85 63
26 sem

PAS 55 72 77

PAD 30 50 56

PAM 38 57 63

permanecen entre 80 y 95% (tabla 4).

Puede que se requiera el uso de inotropicos ¢ hi-
drocortisona para lograr los objetivos (figura 2, tabla
5)

En el caso de la HDC con hipoplasia pulmonar e
hipertension pulmonar de dificil manejo, en pacientes
con hipotension sistémica y buena funcion cardiaca,
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la noradrenalina puede tener un mejor efecto a dosis
bajas (0,01-0,5 mecg/kg/min).

En los casos de hipotension sistémica con disfun-
cion cardiaca (VI o VD), que no mejora con adrena-
lina, existe la posibilidad de agregar milrinona (0,35
— 0,75 mcg/kg/min hasta un maximo de 1 mcg/kg/
min). Antes de su inicio es conveniente controlar la
volemia en caso de confirmar o sospechar hipovole-
mia asociada, administrar volumen (SF 10 ml/kg en
30 minutos) previo a su inicio.

Ecocardiograma

Se recomienda realizar dos ecocardiogramas reglados.

En las primeras 48 horas de vida para valorar ana-
tomia y funcién cardiaca, el tamafio de las arterias
pulmonares (indice de McGoon), la severidad de la
hipertension pulmonar y la presencia y direcciéon de
shunts tanto ductal como intracardiaco, y la funcion
ventricular.

En el periodo posoperatorio se debe valorar por
un lado la posicion del corazén ya que se vio que su
retorno a una posicion normal luego de la repara-
cion quirtrgica del defecto diafragmatico se asocia
con evolucion desfavorable®, como mencionaremos
posteriormente.

Ademas de alterar la posicion del corazon, la
HDC también altera el desarrollo del mismo. La me-
dicion de la masa del ventriculo izquierdo también
es un indicador de supervivencia dado que una masa
disminuida se asocia con peor pronodstico®?. Esta no
es una medicion que se realice de forma rutinaria en
nuestro medio.

Otro hallazgo ecocardiografico es el aumento en
el indice entre el flujo en la valvula pulmonar y el
flujo en la valvula aértica en comparacion con los fe-
tos sanos. Esto refleja una redistribucion del volumen
minuto desde el ventriculo izquierdo a las camaras
derechas, también pareceria contribuir al menor desa-
rrollo de la masa ventricular izquierda®?.

Entre las dos a tres semanas de vida, tiene valor
predictivo de resultado adverso si existe hipertension
pulmonar persistente mas alla de los 14 dias de vida.

Hipertensién pulmonar

La hipertension pulmonar (HTP) es una afeccion de
severidad variable que se presenta cuando, luego del
nacimiento, la resistencia vascular pulmonar se man-
tiene anormalmente elevada y esto produce hipoflujo
pulmonar, con shunt de derecha a izquierda a través
del ductus arterioso permeable o del foramen oval
permeable, lo que determina hipoxemia. La mayoria
de los pacientes con HTP presentan un desarrollo car-
diopulmonar normal, pero también se presenta en ni-
flos con enfermedades pulmonares con detencion del



Helena Sobrero, Jennise De los Santos, Sofia Patifio y colaboradores ¢ 9

— Hipotensién y/o escasa perfusion tisular

Bolo de SF 10 a 20 ml/kg
No mejoria *
Bolo de SF 10 a 20 ml/kg

No mejoria

Hasta en dos oportunidades

Inotrépicos y/o vasopresores

No mejoria

v Hidrocortisona

Ecorcardiograma «

Funcién ventricular derecha e izquierda
Hipertensién pulmonar
Hipovolemia

Figura 2. Uso de inotropicos e hidrocortisona.

HTP
Si | Sat preductal <85% o
Signos de mala perfusidn, iniciar TTo
1ra Opcién iINO
10 20 o més y/o diferencia de sat pre y post ductal > 10%
Se puede administrar iNO durante al menos 1 hora
= Mejora ka oxigenacién
© Reduce la necesidad de ECMO

Buena respuesta 4—| I—’ No respuesta o insuficiente

Seguir pauta de ON s Suspender iON

Prostaciclina iv
L Sildenafil iv *

Iniciar

Figura 3. Pacientes con HDC.

desarrollo alveolar o vascular, como por ejemplo con
malformaciones pulmonares congénitas e hipoplasia
pulmonar.

En el caso de los pacientes con HDC se puede
explicar en parte por la desviacion del mediastino y
la posicion anormal del corazon y el impacto de esto
sobre el desarrollo de la circulacion fetal y el corazon
en la etapa intrauterina (figura 3)@9.

Otras estrategias a tener en cuenta son: la reaper-
tura del ductus arterioso con prostaglandina E1 puede
proteger el ventriculo derecho de una sobrecarga ex-
cesiva debido al aumento de la poscarga, y el uso de
milrinona ya que mejora la funcién ventricular dere-
chay el indice de oxigenacion (tabla 6).

El uso de otros farmacos como la vasopresina,
estd en aumento en el d&mbito neonatal y seria otra
herramienta para incluir en el manejo de hipertension
pulmonar persistente severa. La vasopresina provo-
ca vasoconstriccion en la piel, el higado y pancreas
y vasodilatacion coronaria y de vasos sanguineos
pulmonares a través de la estimulacion del receptor
V1 en el sistema vascular célular del musculo liso.
Estimulando el receptor V2 vasodilata los vasos pul-
monares, coronarios y del SNC. Se debe utilizar en
casos de shock refractario (dopamina-adrenalina-cor-
ticoides) o HTPP severa sin respuesta al tratamiento
estandar. Dosis recomendada 0,0001-0,02 unidades/
kg/min. Dosis maxima: 0,04 unidades/kg/hora. Se re-

Tabla 5. Dosis de drogas mds frecuentemente usadas

Drogas Dopamina 5-20 pg/kg/min

vasopresoras Dobutamina 5-20 pg/kg/min
Adrenalina 0,1-1 pg/kg/min
Noradrenalina 0,01-0,5 pg/kg/min
Milrinona 0,35-1 pg/kg/min

Hidrocortisona 1 mg/kg/8 horas

Tabla 6. Farmacos usados para el manejo de la HTPP

iNO Inicio a 20 ppm luego descender
Prostaglandina E1 0,05-0,1 pg/kg/min

Milrinona 0,35-0,75 ng/kg/min

* En nuestro centro no contamos con sildenafil IV por lo que la
recomendacion sera via intrarrectal

comienda monitoreo estricto de la funcion renal y el
medio interno®.

Sedacién y analgesia

Sedacion con fentanilo a 0,5 a 3 Y/kg/minuto contro-
lando alteraciones hemodinamicas.

Evitar el uso de bloqueadores neuromusculares
(curarizacion) inmediatamente después de la intuba-
cion, deteriora la compliance pulmonar y no se han
demostrado efectos beneficiosos.

Se deben valorar los distintos tipos de dolor: aso-
ciado a la patologia, por procedimientos dolorosos y
por situaciones de disconfort para tomar las medidas
correspondientes®®. Se debe utilizar una escala anal-
gésica, en nuestro caso la escala de Confort (tabla 7).

Las medidas universales son: disminuir los esti-
mulos nociceptivos, cuidados ambientales y conduc-
tuales y los farmacos.

Siempre que sea posible se debe realizar premedi-
cacion para la intubacion orotraqueal V.

Surfactante

No hay razones para la terapia con surfactante, porque
en pacientes con HDC es probable que las cantidades de
surfactante sean apropiadas para el tamafio del pulmon.

Solo esta indicado en caso de déficits de surfac-
tante vinculado a la prematurez.

Preoperatorio y cirugia

Una vez que el paciente cumpla con los criterios de estabi-
lidad (tabla 8) tiene indicacion de tratamiento quirargico.
La cirugia debe realizarse de forma electiva, siendo esta
entidad una emergencia fisiologica y no quirtrgica por lo
que primero se debe controlar la hipertension pulmonar.

Se debe contar con la valoracion por el equipo de
anestesia.
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Tabla 7. Escala de Confort

Nivel de

Respuesta respiratoria

Tension arterial Tono muscular

conciencia

Profundamente 1  No respiracion espontanea 1 Por debajo de la media 1  Musculatura totalmente 1
dormido relajada
Ligeramente 2 Minimo esfuerzo 2 En la media 2 Reduccion del tono 2
dormido respiratorio muscular
Somnoliento 3 Tos ocasional o resistencia 3 Infrecuentes elevaciones 3 Tono muscular normal 3
contra el respirador mayores al 15% sobre la
media
Despierto 4  Lucha contra el ventiladory 4 Frecuentes elevaciones 4 Aumento del tono 4
tos frecuente mayores al 15% de la muscular (flexion de
media dedos/pies)
Hiperalerta 5  Lucha contra el ventiladory 5§ Constantes elevaciones 5 Rigidez muscular 5
tos constante mayores al 15% de la
media

Movimientos fisicos

Calma - agitacion

Frecuencia cardiaca Tension facial

Calma 1  No movimiento 1 Por debajo de la media 1 Musculos faciales 1
totalmente relajados
Ligera ansiedad 2 Movimientos ocasionales 2 En la media 2 Tono muscular facial 2
normal
Ansiedad 3 Movimientos frecuentes 3 Infrecuentes elevaciones 3 Tension en algunos 3
mayores al 15% sobre la musculos faciales
media
Mucha ansiedad 4  Movimientos vigorosos de 4 Frecuentes elevaciones 4  Tension en todos los 4
extremidades mayores al 15% de la musculos faciales
media
Panico 5 Movimientos vigorosos de 5 Constantes elevaciones 5 Tension extrema en la 5
cabeza y tronco mayores al 15% de la musculatura facial
media

Sedacion muy profunda 8-10. Sedacion profunda 10-17. Sedacion superficial 18-26. No sedacion 27-40

Rutinas preoperatorias para realizar la cirugia el
recién nacido: hemograma y crasis.

La profilaxis antibiotica ayuda a prevenir las in-
fecciones del sitio quirtrgico, y su importancia ra-
dica en que estas aumentan la morbimortalidad (2 a
11 veces el riesgo de muerte)@”. Se debe indicar una
primera dosis entre 30 minutos y 1 hora antes de la
intervencion quirtrgica. La presencia de drenaje no
justifica prolongar su uso, dado que no hay evidencia
de mejoria de la tasa de infeccion, aumenta el riesgo
de desarrollar resistencia bacteriana y la probabilidad
de presentacion de eventos adversos es mayor. Se
debe elegir el antibidtico adecuado a la intervencion,
efectivo contra la mayoria de los patégenos probables
(en este caso Staphylococcus aureus y S. epidermi-
dis), con baja toxicidad y que alcance altas concen-
traciones plasmaticas y tisulares.

Se recomienda el uso de cefazolina 50 mg/kg do-
sis previo a la intervencion y luego 20 mg/kg dosis
cada 8 horas 2 dosis poscirugia (tabla 9)?7.
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La cirugia esta destinada al descenso del conte-
nido herniado y reintroduccion al abdomen, con el
cierre del defecto diafragmatico. Siempre que sea po-
sible se intentara un cierre primario, de preferencia
mediante sutura de ambos rodetes diafragmaticos o
de lo contrario se podra optar por la utilizaciéon de
material protésico (malla).

Si la estabilidad del paciente lo permite, se reali-
zard la cirugia en block quirtrgico. En caso de estar
ventilado en alta frecuencia, o que el equipo médi-
co tratante (neonatdlogos, anestesistas, cirujanos) lo
consideren, la cirugia se realizara en la unidad.

El abordaje podra realizarse tanto por via
abdominal como torécica.

Un 20% de las hernias diafragmaticas pueden pre-
sentar saco herniario, en este caso se recomienda su re-
seccion para disminuir del riesgo de recidiva herniaria.

Se intentara siempre el cierre del abordaje abdo-
minal luego de la reparacion diafragmatica. En caso
de ser necesario se podra realizar estiramiento o stret-
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Tabla 8. Criterios de estabilidad

Tabla 9. Profilaxis antibidtica

Se considerara que el paciente se encuentra estable para realizar
la cirugia de reparacion si:

»  Diuresis mayor a | ml/kg/hora .

*  FiO, menor a 0,5 (no excluyente)

»  Saturacion preductal entre 85%-95%.

*  Presion arterial en valores normales para la edad gestacional.
*  Lactato menor a 3 mmol/l.

*  Presion estimada en arteria pulmonar menor que la presién
sistémica (no excluyente).

Si no se cumplen estos criterios dentro de 2 semanas, se debe

tener en cuenta el intento de reparacion o un enfoque paliativo.

Valorar mejor estabilidad clinica por 24 horas como criterio

para intervencion quirargica

ching de la pared para aumentar la capacidad abdomi-
nal. Se sugiere la medicion de la presion intraabdomi-
nal antes y/o después del cierre abdominal, pudiendo
ser necesario el cierre parietal en diferido si se presenta
una presion abdominal mayor a 15 cm H,O.

La necesidad de dejar drenaje toracico queda a
cargo y consideracion del cirujano tratante, no esta
indicada su colocacion de forma rutinaria.

Posoperatorio

Se mantendran los mismos criterios ventilatorios que
se manejaron en el preoperatorio. Habitualmente lue-
go de las primeras 48-72 horas de posoperatorio se ve
una mejoria clinica lo que permite el destete progresi-
vo de la ventilacion mecanica®®?,

Pueden verse secuelas en el postoperatorio vincu-
ladas a la hipoplasia pulmonar y a la lesién pulmonar
vinculada a la ventilacion (barotrauma y lesion por
toxicidad del oxigeno). Por otra parte también se vio
que el acto quirtrgico disminuye la compliance del
sistema lo que puede llevar a periodos mas prolonga-
dos de ventilacion mecanica®.

Como ya fue mencionado se mantendra SOG abier-
ta a bolsa colectora. Al presentar residual gastrico claro,
menor de 20 ml/dia y en presencia de RHA y/o deposi-
ciones, se podra iniciar via enteral progresivamente.

De haberse dejado drenaje de torax, se retirara en
ausencia de gasto segun el criterio del cirujano tratante.

Se recomienda iniciar terapia antirreflujo al comen-
zar la via enteral y posicionamiento a 45°.

Es muy importante tener en cuenta las complicacio-
nes que se pueden presentar en el posoperatorio®?.

Suelen requerir aumento del aporte de volumen asi
como infusion de inotrdpicos y vasopresores como tra-
tamiento de soporte, ya que con la correccion del de-
fecto y el retorno del contenido a la cavidad abdominal

Dosis tinica endovenosa
preoperatoriamente. El momento mas
adecuado es 30 minutos antes de iniciar la
intervencion quirurgica.

Administracion

2% dosis si el tiempo quirurgico es mayor
de 4 horas o duplica la vida media del
antibidtico.

Siempre que sea posible deben limitarse a
las dosis preoperatorias.

Antibidtico Cefazolina 50 mg/k dosis previo a la
intervencion

Luego 20 mg/kg dosis cada 8 horas.

Castro G, Santa Cruz D. Infecciones quirurgicas. En: Cannizzaro
C, Martines M, Chatas G. Fetoneonatologia quirtrgica. Volumen
I: sspectos clinicos. Buenos Aires: Journal, 2018:178-99.

se normaliza el retorno venoso y el volumen minuto,
mejorando el flujo sanguineo tanto sistémico como pul-
monar®?,

Puede provocar una caida de la saturacion posductal
debida al shunt de derecha a izquierda que provoca mez-
cla de sangre no oxigenada con oxigenada®?.

Si la hipoxemia generada por la hipertension pulmo-
nar no responde a la ventilacion mecanica, esta indicado
el inicio de 6xido nitrico por via inhalatoria.

Algunos pacientes con hipoplasia pulmonar grave
experimentan una crisis de hipertension pulmonar de
rebote en el periodo posoperatorio, en caso de que no
respondan al ONi podrian mejorar con el agregado de
sildenafil®®.

La presentacion de un neumotdrax es una compli-
cacion frecuente por barotrauma, tanto en el preope-
ratorio como en el posoperatorio. En caso de que se
haya dejado un drenaje pleural se debera valorar la
permeabilidad del mismo, de lo contrario puede estar
indicada la colocacion de un drenaje pleural. De pre-
sentarse un neumotoérax hipertensivo el mismo debera
ser drenado de emergencia (tanto por equipo de neo-
natologia como de cirugia).

Otras complicaciones posoperatorias se pueden
presentar: hemorragia, quilotérax, obstruccion intes-
tinal, reflujo gastroesofagico y hernia hiatal.

Seguimiento

El seguimiento de los pacientes con HDC debe ser a
largo plazo, a cargo de equipo interdisciplinario (neo-
natdlogo, pediatra, neumoélogo, cirujano, gastroente-
rélogo, otorrinolaringdlogo, nutricionista).

Los pacientes con HDC presentan un riesgo au-
mentado de enfermedad neurologica, trastornos del
desarrollo, hipoacusia, enfermedad pulmonar obstruc-
tiva cronica, hipertension pulmonar, neumonias, hipe-
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rreactividad bronquial, fallas de crecimiento, reflujo
gastroesofagico (hasta un 80%), oclusion intestinal,
volvulos, recidiva de la hernia diafragmatica congéni-
ta, toracopatia, entre otras. Por lo cual es indispensable
un seguimiento cercano de estos pacientes.

Asesoramiento genético

El riesgo de recurrencia en una proxima gestacion, si el
recién nacido se presentd con una hernia diafragmatica
aislada es del 2% aproximadamente. Sin embargo si se
presenta asociada a cromosomopatias el riesgo es mayor,
por lo que es necesario asesoramiento con genetista.

Recomendaciones claves

1) Parto planificado después de una edad gestacional de
39 semanas en un centro terciario con experiencia.

2) 10T desde la sala de partos, con las presiones mas
bajas posibles.

3) Utilizar sedoanalgesia, evitando los bloqueadores
neuromusculares.

4) Sonda orogastrica a permanencia, abierta a bolsa
colectora por debajo del nivel de la cama, la cual
se mantendra en el postoperatorio. Realizar ene-
ma evacuador.

5) La ventilacion mecéanica convencional es la estra-
tegia de ventilacion inicial Optima.

6) Ventilacion gentil: PIM <25 ¢m H,O. PEEP 3-5
cm HO.

7) Adaptar el tratamiento para alcanzar una satura-
cion preductal de entre 80 y 95% y una saturacion
postductal >70%.

8) El objetivo de PaCO, es entre 50 y 70 mmHg.

9) Considerar ONi y sildenafil en HTPP severa.

10)Realizar la cirugia electiva, después de 24 horas
de estabilidad clinica mantenida.
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