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RESUMEN

La Hernia Diafragmatica Congénita (HDC) se produce por un defecto
estructural anatomico en el desarrollo del diafragma, que permite el
paso de las estructuras abdominales hacia el toéorax. Es una de Tlas
principales causas de distrés respiratorio tributarias de tratamiento
quirurgico en recién nacidos. Su incidencia en los ultimos afos se
estima en 1 por 5000 nacidos vivos. En esta afeccion la etiologia no
esta bien conocida. Predomina el sexo masculino.
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Tiene una elevada morbilidad y mortalidad por Tlas serias
complicaciones cardiopulmonares. Se estima que la mortalidad es
alrededor del 50% y en nifos que debutan después de las 24 horas es
menor del 10%. Se debe establecer el diagnostico desde el periodo
prenatal para desarrollar estrategias direccionadas al periodo
perinatal y postnatal. En las ultimas décadas, el manejo ha mejorado
sustancialmente, pues se han desarrollado nuevas estrategias que han
reducido la alta mortalidad.

El objetivo del presente trabajo es presentar las alternativas de
tratamiento segun Tlas tendencias médicas actuales para esta
enfermedad.

Se realizé Ta consulta bibliografica en Scopus, a través de
Medline/Medline Plus, PubMed, Tas paginas web de Tla Organizacion
Mundial de 1la Salud (OMS), ELSEVIER, JAMA Surgery y Clinical Key, con
Tas entradas: Hernia del diafragma, distrés respiratorio al nacer,
recién nacido quirurgico.

Se obtuvo como resultado que existen nuevas modalidades de
tratamiento que han permitido disminuir Ta mortalidad, pero ain es
elevada y se evidencié Ta importancia del adecuado manejo
multidisciplinario de estos pacientes.

PALABRAS CLAVE: hernia del diafragma, distrés respiratorio al nacer,
recién nacido quirurgico

ABSTRACT

The Congenital Diaphragmatic Hernia (CDH) 1is produced by an
anatomical structural defect in the development of the diaphragm,
which allows the passage of the abdominal structures towards the
thorax. It is one of the main causes of respiratory distress due
to surgical treatment 1in newborns. The incidence in recent years
is estimated at 1 per 5000 1live births. In this condition the
etiology is not well known. The male sex predominates.

It has high morbidity and mortality due to serious cardiopulmonary
complications. Mortality 1is estimated to be around 50% and 1in
children who debut after 24 hours it is less than 10%. Diagnosis
should be established from the prenatal period to develop
strategies aimed at the perinatal and postnatal period. In the
last decades, 1its management has 1improved substantially, new
strategies have been developed that have reduced the high
mortality rate.

The objective of this work 1is to present treatment alternatives
according to current medical trends for this disease.

The bibliographic consultation in Scopus was carried out through
Medline / Medline Plus, PubMed, the web pages of the world Health
organization (WHO), ELSEVIER, JAMA Surgery and Clinical Key, with
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the entries: Hernia of the diaphragm, respiratory distress to the
born, surgical newborn.

It was obtained as a result that there are new treatment
modalities that have made it possible to reduce mortality but it
is still high and the importance of adequate multidisciplinary
management of these patients was evidenced.

KEY WORDS: hernia of the diaphragm, respiratory distress at
birth,
surgical newborn

INTRODUCCION

E1l misculo diafragma embriologicamente se forma entre la octava y
décima semana de gestacién y, por consiguiente, se produce Tla
separacion de la cavidad celdémica en compartimiento abdominal y
toracico, quedando formada cavidad abdominal y toracica separada
por el diafragma. Para que se produzca una hernia diafragmatica
congénita (HDC) debe existir un trastorno en el desarrollo
embrionario de este miusculo y consecuentemente se produce el paso
gg p§rte del contenido abdominal hacia el toérax (Harting, et al,
14).

Esta herniacién del contenido abdominal hacia el térax limita el
crecimiento y desarrollo normal del pulmén y, como consecuencia,
produce serias complicaciones respiratorias dadas por hipoplasia e
hipertensioéon pulmonar (Maggiolo, et al, 2016, p.87).

ET estudio realizado por Aydin, Lim y colaboradores (2019) afirman
que:

La causa de esta afeccién no estd bien esclarecida a pesar de
Tos adelantos cientificos existentes. Se considera una
enfermedad esporadica, aunque se han reportado casos en Tla
misma familia. Se han implicado factores farmacolégicos, entre
ellos, Piridoxina, Thalidomina, Phenmetrazina, Quinina,
fdrmacos antiepilépticos, también insepticidas y plomo.
Ademas, en la HDC se han observado patrones de herencia
autosémico recesivo y autosomico dominante. Estdn descritas
anomalias asociadas hasta en un 30% de los casos, las que
consisten en lesiones del SNC, atresia esofagica, onfalocele y
lesiones cardiovasculares, También forma parte de varios
sindromes cromosémicos entre ellos Trisomias 21, 13, 18,
sindrome de Fryn, Brachmann-de Lange, Pallister- Killian y
Turner (p.307).

E1 tamano del defecto en la HDC es muy variable y oscila desde un
agujero pequeino hasta Ta agenesia completa del musculo diafragma.
El defecto puede =estar en el hiato esofagico (hiatal),
paraesofagico (adyacente al hiato), retroesternal (Morgagni) o en
la porcion posterolateral (Bochdalek) del diafragma. EI término
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hernia diafragmatica congénita (HDC) se refiere normalmente a la
forma de Bochdalek. La hernia de Morgani es infrecuente (Perrone,
Gonzalo, et al, 2020).

Las formas de presentacion clinica de Hernia Diafragmatica
Congénita pueden variar, desde recién nacidos que no pueden
oxigenarse adecuadamente y mueren poco después del nacimiento a
pesar del tratamiento, otros que inicialmente tienen una evolucién
satisfactoria, pero desarrollan posteriormente hipertension
pulmonar, hasta pacientes con poca o0 ninguna sintomatologia
respiratoria que generalmente sobreviven. Los sintomas y el
pronostico dependen de la Tlocalizacién del defecto y de Tlas
anomalias asociadas (Grivell, et al, 2015).

En los uUltimos anos, se ha ampliado el conocimiento en cuanto a
diagnostico, manejo prenatal, perinatal y postnatal; sin embargo,
aun existe una elevada morbimortalidad en Tos pacientes que la
padecen.

DISENO METODOLOGICO

Se realizé 1la consulta bibliografica a través de Hinari vy,
adicionalmente, en Medline/Medline Plus a través de PubMed, Tlas
paginas web de Ta Organizacion Mundial de Ta Salud (OMS),
ELSEVIER, JAMA Surgery, Clinical Key, con las entradas: Hernia del
diafragma, distres respiratorio al hacer, recién nacido
quirargico.

Al triangular los resultados, se obtuvo un total de 63 referencias
bibliograficas que incluian 32 revisiones sistematicas, 2 ensayos
clinicos controlados, 5 estudios experimentales y el resto eran
estudios observacionales y presentaciones de casos clinicos. Se
cred una base de datos que permitidé el acceso y la acotacién de
las referencias actuales.

DESARROLLO

ET diagndostico de la hernia diafragmatica congénita comienza desde
Ta etapa prenatal, puede diagnosticarse entre las semanas de
gestacion 16 y 24 en mas del 50% de los casos. En la investigacion
realizada por Tudorache y colaboradores (2014), estos autores
plantean que se debe realizar los siguientes examenes:

e Ecografia a la gestante: Este estudio es diagnostico en el 88-
94% de los casos. Detecta Ta hernia de los 6rganos abdominales
en la cavidad tordcica, se puede observar la presencia de asas
intestinales o estomago. El rechazo del mediastino hacia el
Tlado sano o no comprometido es un signo indirecto de hernia
diafragmatica congénita, asi como el polihidramnios.
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Actualmente se considera como mas confiable Ta presencia o no
de herniacién del higado en conjunto con la medicion por
ecografia del indice pulmén cabeza, que es la proporcion del
area del pulmén contralateral a nivel de Ta auricula en
relacion con la circunferencia cefalica fetal. Se han descrito
varios signos y mediciones realizados por ecografia que
orientan hacia el pronéstico.

e La ecografia Doppler también es util para medir volumen Tidal.

e Resonancia Magnética Nuclear (RMN): Se considera predictivo de
hipertension pulmonar severa al nacimiento y de mal prondstico,
To que puede ser de utilidad para la informacidén a los padres,
orientar la terminacion del embarazo o la realizacidon de
procedimientos en centros de cirugia fetal.

e Amniocentesis: Es otro estudio importante que muestra
disminucion de la concentracién de lecitina y esfingomielina.

e Estudio de cariotipo: Permite detectar otras anomalias
cromosomicas.

En casos en los que se ha confirmado el diagndéstico prenatal, es
importante el seguimiento de Ta gestacion y valoracién por equipos
médicos multidisciplinarios para decidir la via del parto y los
cuidados necesarios para este paciente; asi como coordinar el
nacimiento de estos bebes en centros donde exista la posibilidad
de realizar cirugia neonatal (p.825).

NUuhez Cerezo y colaboradores (2018), en su investigacion, aseveran
que:

E1T diagnéstico en el momento del nacimiento se confirma con
Tos sintomas que aparecen, en las formas mas graves, la
primera manifestacidon es una puntacion Apgar baja. La
dificultad respiratoria puede ser tan grave que se requieran
medidas de reanimaciéon neonatal energéticas.

En un reducido grupo de pacientes, Tlas manifestaciones
clinicas se presentaran después del periodo neonatal. En estas
formas de presentacioéon tardia Tos pacientes presentan signos y
sintomas 1inespecificos después de las 24 horas del nacimiento,
pueden presentar vomitos secundarios a obstruccion intestinal
0o sintomas respiratorios leves. Dolor abdominal, anorexia. En
ocasiones, la encarcelacién del 1intestino acabara en 1isquemia
con sepsis y shock. Una hernia diafragmatica no diagnosticada
es una causa rara de muerte subita en Tlactantes y nifos. La
sepsis por estreptococos del grupo B se ha asociado a un
inicio tardio de los sintomas y a HDC (p.77).

La dificultad respiratoria es un signo cardinal en los bebes con
HDC. Los bebes presentan cianosis grave y dificultad respiratoria
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inmediata desde el primer minuto u horas de vida, aunque puede
existir un periodo de hasta 48 horas durante el cual é1 bebe esta
relativamente estable. La dificultad respiratoria temprana en Tlas
6 primeras horas de vida se considera un signo de mal prondstico.
también presentan un abdomen escafoideo o excavado y aumento del
diametro de 1la pared toracica. Los ruidos 1intestinales pueden
escucharse en el toérax con atenuacion bilateral de Tos sonidos
respiratorios, ausencia del murmullo vesicular del Tado afectado.
ET punto de 1impulso maximo cardiaco puede estar desplazado vy
alejado del Tlugar de 1a hernia si se ha producido desplazamiento
del mediastino (Salas, Otano, et al, 2020, p.175).

Después del nacimiento son indispensables Tos siguientes examenes:

e Biometria hematica, coagulograma, gasometria, ionograma,
glucemia y el hemocultivo si fuera necesario.

e La radiografia de tdérax anteroposterior permite observar Tla
presencia de parte del estémago o asas intestinales en el
térax, ausencia de gas en el abdomen, mediastino desviado
hacia el Tlado opuesto, en algunos casos solo es posible
observar una pequefa porcién del pulmén contralateral. La
falta de visualizacion del diafragma, corroboran el
diagnostico.

e La ecografia de toérax pone en evidencia Tla presencia de
anomalias cardiacas, es de utilidad para medir el shunt de
derecha a 1izquierda y para estimar 1la severidad de Tla
hipertension pulmonar.

e Resonancia Magnética Nuclear (RMN) y Tomografia axial
computarizada (TAC). Estos estudios se realizan en casos
especificos para confirmar el diagnéstico de HDC y descartar
otras enfermedades (Ruano, Lazar, et al,2014, p.665).

En cuanto al tratamiento de esta enfermedad, antes del nacimiento
es necesario brindar apoyo emocional, aclarar dudas a la familia;
asi como ofrecer asesoria genética y Tlas posibilidades
terapéuticas actuales. En casos severos en 1los que coexisten
malformaciones complejas o sindromes genéticos y factores
predictivos de mal prondstico, puede requerir interrupcion de la
gestacion. (Georgescu, Chiutu, et al, 2014, p.434).

Se debe orientar que existe la posibilidad de realizar cirugia
fetal en algunos centros especializados. Los estudios realizados
por Persico (2017) y Style (2019) declaran que este tratamiento
del feto, se basa en Ta oclusidén traqueal 1intrauterina y en 1la
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observacién de que el Tliquido pulmonar fetal intrauterino
desempefia un papel fundamental en el crecimiento y Ta madurez
pulmonares.

La gestante de un feto con diagndéstico prenatal debe ser
trasladada a un centro donde reciba cuidados neonatales
intensivos, resucitacion, y cirugia en las mejores condiciones del
paciente una vez estabilizado. E1 parto fisiolégico o normal por
via vaginal es Tla via mas 1indicada para el nacimiento. EI
diagnostico de HDC no es indicacién de cesarea.

Los 1investigadores Mufioz y colaboradores (2010) hacen referencia
al manejo de estos pacientes:

Después del nacimiento los nifios con HDC suelen requerir un
soporte respiratorio intensivo que consistira en -dintubacidn
endotraqueal rapida y ventilacidon. Las estrategias de
ventilacién para tratar la insuficiencia respiratoria en el
recién nacido con HDC son la ventilacién mecanica
convencional, Ta VOAF (ventilacién oscilatoria de alta
frecuencia) y Ta Oxigenacion con membrana extracorporea
(ECMO). La disponibilidad de 1a ECMO y la utilidad de 1la
estabilizacién preoperatoria han mejorado la supervivencia de
Tos recién nacidos con HDC. La ECMO es la opcion terapéutica
en ninos que no responden a la ventilacién convencional o
cuando fracasan esta y la VOAF. Se usa sobre todo antes de
reparar el defecto.

En el manejo ventilatorio de T1los pacientes con Hernia
Diafragmatica cCongénita (HDC) debe evitarse 1la ventilacion
prolongada con mascarilla, ya que distiende el estdomago, el
intestino delgado y dificulta todavia mas la oxigenacion del
paciente. Es necesario estabilizar el paciente hemodinamica vy
gasométricamente con una saturacion de oxigeno (S02) entre 80
y 90%, P02 60mmHg, PCO2 entre 35 a 45 mmHg para realizar la
correccioén quirargica en el mejor estado del paciente.

Es recomendado administrar a Tos bebes sedacién, analgésicos y
posiblemente relajacién muscular, ademas se debe 1insertar un
catéter arterial (preductual y posductal), uno venoso central;
asi como una sonda urinaria para medir la diuresis y una sonda
nasogastrica para descomprimir los gases. También es necesario
administrar antibiéticos profilacticos y monitorizar
estrictamente los gases sanguineos mediante oximetria
transcutanea (p.185).

El tratamiento de 1la hipertensidon pulmonar se realiza con
vasodilatadores pulmonares selectivos entre ellos: o6xido nitrico
inhalado, este se mezcla con los gases de la ventilacién de 30 a
40 ppm de 1inicio, después se regula segun respuesta de la P02,
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saturometria de pulso y valores de metahemoglobina. Los autores
Cohen, Nees y valencia (2019), en su estudio, recomiendan el uso
del sildenafil porque Tlos vasodilatadores pulmonares no selectivos
como la Tolazolina y el Nitroprusiato de sodio han quedado
practicamente en desuso pues originan efectos adversos.

Yunes, Luco y Pattillo (2017) afirman que:

Es 1imprescindible tener en cuenta que esta entidad es una
emergencia fisioldégica y no una emergencia quirurgica por 1o
que la cirugia se realizara cuando Ta hipertension pulmonar
esté controlada (entre 3 a 20 dias) y el paciente
estabilizado, en adecuadas condiciones para entrar al
quiréfano.

La cirugia consiste en cerrar el defecto diafragmatico. E]
tamafio del defecto y T1a cantidad de diafragma original
presente pueden variar. Siempre que sea posible debe
realizarse una reparacién primaria con tejido natural. Si el
defecto es demasiado grande se utiliza un parche de material
sintético, de politetrafluoroetileno poroso. Puede realizarse
cirugia abierta convencional o Tlaparoscépica. En cuanto a la
via de acceso durante la cirugia esta puede ser abdominal o
toracica en dependencia si la hernia es del Tlado derecho o
izquierdo (p.7081).

La tasa de recidiva de 1la hernia diafragmatica es mayor en Tlos
ninos con parches (el parche no crece a medida que lo hace el
nifo) que en las reparaciones con tejido natural. Se puede reducir
Tla tasa de recidiva si el parche se coloca holgado. Debe
monitorizarse atentamente 1la hipertensidén pulmonar y en algunos
casos es necesario repetir el tratamiento con ECMO en el
postoperatorio.

Entre 1las complicaciones postoperatorias que pueden aparecer,
estan descritas la hemorragia, quilotérax, obstruccioéon intestinal
por bandas fibrosas, reflujo gastroesofag1co y hernia hiatal. La
evolucidon y supervivencia a largo plazo en los pacientes tratados
por hernia diafragmatica congenita es variable. Pueden sufrir
posteriormente problemas pulmonares, nutricionales y del
desarrollo neurologico, por 1o que se les debe garantizar un
seguimiento estricto por el equipo médico multidisciplinario (Diaz
Candelas, et al, 2020, p.238).

La supervivencia global de los nacidos vivos con HDC es del 67%.
La incidencia de muerte fetal espontanea es del 7-10%. Diversos
autores han tratado de establecer «criterios pronosticos para
evaluar los diferentes tratamientos quirurgicos. Se han
considerado principalmente variables relacionadas con el manejo
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ventilatorio. Otros factores que también influyen en el prondstico
son la edad gestacional, el APGAR al minuto, el peso al nacer,
gravedad del neonato al dngresar a wuna wunidad de cuidados
intensivos neonatales, anomalia mayor asociada, Tla aparicion de
sintomas antes de las 24 horas de vida, Tla hipoplasia pulmonar
grave, la hernia hacia el pulmén contralateral y la necesidad de
ECMO (Malowitz, et al, 2015, p.889).

CONCLUSIONES

Se ha demostrado que tienen mejor prondostico los pacientes con
hernia diafragmatica sin hipertensidn pulmonar grave vy
barotrauma. El grupo de mayor riesgo abarca a 1los ninos que
requieren ECMO y reparacién con parche, pero Tlos datos
demuestran claramente que los supervivientes que no reciben ECMO
también requieren un control frecuente de la funcién pulmonar.

Actualmente, con el manejo adecuado y aplicacién de nuevas
estrategias en el tratamiento multidisciplinario de 1la HDC, se
ha logrado disminuir 1la mortalidad de Tlos pacientes con esta
afeccion entre un 50-65 %, cifras que todavia contindan siendo
muy altas. La investigacion y el empleo de nuevas modalidades
futur%s en el tratamiento de esta enfermedad constituyen un reto
actual.
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