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INTRODUCCION

La hernia diafragmatica congénita es un raro de-
fecto que se caracteriza por fallaen el cierre embriol6-
gico del diafragma con la ocupacién de la cavidad
pleural por visceras abdominales e hipoplasia pul-
monar, posiblemente secundaria al defecto descripto.
Genera cuadros clinicos de distintos grados de com-
promiso que varian desde hallazgos radiolégicos en
adultos asintomaticos hasta recién nacidos con difi-
cultad respiratoria incompatible con la vida.

Se describe la evolucién de dos pacientes con her-
nia diafragmatica congénita nacidos en nuestro hos-
pital este afio, haciendo luego unarevision del estado
actual del conocimiento de esta patologia y poniendo
especial énfasis en las posibilidades terapéuticas hoy
descriptas y sometidas a andlisis estadistico.

CASO1

Se trata de un recién nacido de término, peso ade-
cuado para la edad gestacional, que pesoé
3035g,nacido por cesarea debido a signos de stress
fetal, producto de G1 PO Ab 0. Madre de 33 afios de
edad, sin antecedentes personales ni familiares pato-
I6gicos de importancia. Embarazo controlado, sin
patologia perinatal.

Nacio sin llanto, con esfuerzo respiratorio,
bradicardico, azul palido e hipotdénico.

Se iniciaron maniobras de reanimacién y
estimulacion externa; ventilacion con presién positi-
va mediante bolsa y mascara con O, al 100%, conti-
nud con mala mecanica respiratoria, regular entrada
de aire bilateral e hipoventilacién en campo pulmo-
nar derecho. Se realizd intubacion y se traslado a Uni-
dad de Cuidados Intensivos Neonatal.

Requiri6 ventilacién mecéanica; se canalizaron ar-
teriay vena umbilicales.

Se obtuvieron gases arteriales: pH 6,80; pO, 28
mmHg; pCO, 109 mmHg;EB -25,5; HCO, 16 mEg/I.

Se realizaron correciones con bicarbonato, sopor-
te inotrépico con dopamina, hidratacion parenteral,
sedacion y relajacion con fentanilo y midazolam.

Luego de breve periodo de estabilidad clinica, con
saturaciones de 94-95%, sufrio una abrupta descom-
pensacion con marcada desaturacidn y ante la sospe-
cha de neumotdrax, se punzé hemitdrax izquierdo

de se constato presencia de visceras en espacio pul-
monar derecho con desplazamiento mediastinal y se
confirmo el neumotérax previamente sospechado por
lo que se coloco tubo de drenaje pleural.

Se realizo ecocardiograma en el que se observo des-
plazamiento mediastinal y no se observaron malfor-
maciones estructurales cardiacas asociadas.

A las seis horas de vida el paciente estaba en gra-
ve estado general, con compromiso hemodinamico,
dificultad para lograr pardmetros aceptables de oxi-
genacion, con diferencia alveolo-arterial de 0, 576
mmHg; indice ventilatorio 1500; indice de ventilacion
oxigenacion 1,8; indice de oxigenacion 89.

Se intentd tratamiento experimental de rescate para
hipertension pulmonar con sulfato de magnesio,
alcalinizacién continua e hiperventilacion buscando
alcalosis respiratoria, sin obtener pH > 7,14y sin ob-
tener descensos de la pCO, a menos de 90 mmHg.

Cuatro horas maés tarde el paciente presento sig-
nos de fallo multiorganico, no respondid al tratamien-
to instaurado y fallecid.

Se realizé una resonancia nuclear magnética post-
morten evidenciando hernia diafragmatica congéni-
ta derecha con herniacidn casi completa de higado y
desplazamiento severo de mediastino (fig. 1).

obteniendo aire, se solicito radiografia de térax don- _ ) -
Figura 1. Resonancia magnética en T1 en la que se observa

hemidiafragma izquierdo conservado y defecto del derecho con

Servicio de Pediatria. Hospital Privado de Comunidad. Cérdobaascenso de higado, estbmago y asas intestinales a cavidad toracica
4545 (B7602CBM) Mar del Plata. derecha.




CASO?2

Se trata de un recién nacido de término, de peso
adecuado para la edad gestacional, producto de G4
P3. Parto vaginal espontaneo, peso 3200. Sin antece-
dentes perinatolégicos de importancia.

Al nacimiento es evaluada por Servicio de Genéti-
ca por presentar fenotipo peculiar entre lo que se des-
taca depresion mandibular, cuello corto, térax abom-
bado y pliegue transverso Unico en mano derecha.

En control de primer mes, se constatd hernia
umbilical y limitacién de la abduccién de caderas.

Se realizaron, en busca de malformaciones aso-
ciadas, ecografia cerebral, ecocardiogramay ecogra-
fia de caderas que fueron normales. La ecografia ab-
dominal mostr6 el bazo aumentado de tamafio, sin
malformaciones de la vias genitourinarias. A los 4
meses, ante la persistencia de sintomatologia respira-
toria caracterizada fundamentalmente por roncus, se
solicito radiografia de térax donde se constata hernia
diafragmatica izquierda anterior (fig. 2), compatible
con la sintomatologia descripta y que explicaba la
dificultad adicional para la auscultacion de los rui-
dos cardiacos.

Se realiz6 correcién quirdrgica laparoscépica con
alta médica a las 24 h posteriores a su cirugia.

DISCUSION

Si bien la anatomia macroscopica y hasta cierto
grado la fisiopatologia de la hernia diafragmatica
congénita (HDC) se ha descripto en la literatura des-
de hace mucho tiempo (incluso especulaciones tem-
pranas de laembriogenia descripta por Bochdalek en
1848), dicha hernia ha permanecido como uno de los
defectos congénitos mas importante en cuya terapéu-
tica, la busqueda de buenos resultados genera més
frustracion.

Se trata de un defecto anatdmico generalmente lo-
calizado en la region posterolateral izquierda del
diafragma (80% de los casos), que permite la
herniacion de las visceras dentro del torax. Este sim-
ple defecto anatomico tiene un efecto fisiopatologico
devastador, ya que la ocupacidn del espacio pulmo-
nar durante el desarrollo causa hipoplasia pulmonar
de diferentes grados. Es justamente la hipoplasia pul-
monar la responsable de la elevada mortalidad de
estos recién nacidos'.

Series publicadas recientemente en los Estados
Unidos? establecen una incidencia comunicada que
varia desde 0,17 a 0,37 por cada 1000 nacimientos
Vivos, aunque probablemente se requiera una com-
prensién mas exacta de la incidencia verdadera de
HDC y de su mortalidad. Posiblemente muchos fetos
y recién nacidos mueren en el mundo sin identifica-
cion pre o postnatal de esta anomalia (denominada
por Harrison y colaboradores «mortalidad oculta» de
laHDC)%. La mortalidad ha sido estimada por distin-
tos autores en 60-80% aunqgue la comunicada actual-

mente sea del 35-50%2*". La asociacion con otras mal-
formaciones ocurre en el 40-50% de los casos y posi-
blemente sean estas las situaciones responsables de
la mayor mortalidad®®°. Las mas frecuentes son las
del sistema nerviosos, cardiacas®*?, gastrointestinales
y genitourinarias. Las anomalias cromosémicas se
han reportado entreel 11y 27% de los casos.

La etiologia es desconocida. Si bien el defecto
diafragmatico podria ser primario con herniacion in-
termitente posterior y consecuente hipoplasia pulmo-
nar, también se postula la posibilidad de un defecto
pulmonar primario con falta de cierre del diafragma
como defecto secundario. A esto se suman anormali-
dades del sistema surfactante y alteracion en la pro-
duccidn de antioxidantes. Finalmente, las ramifica-
ciones vasculares que se desarrollan en paralelo a las
vias aéreas estan significativamente reducidas®**. El
grado de esta malformacién anatomico-funcional
broncovasculopulmonar es el determinante de la hi-
pertension pulmonar que domina el cuadro clinico
de estos nifios y a su vez de la escasa respuesta a los
tratamientos en aquellos casos en los que dicha mal-
formacion es poco (o0 nada) modificable a pesar de las
nuevas y diferentes terapéuticas empleadas* 6.

Como se ha visto en esta presentacion de los ulti-
mos dos casos de nuestro hospital, la HDC se presen-
ta con subgrupos clinicos con prondsticos muy dife-
rentes, lo que ha llevado a la busqueda histérica de
marcadores que permitan brindar a las familias una
informacion completay a su vez un tratamiento pro-
porcionado®?!. En relacion a esto Gltimo, se han defi-
nido como factores actualmente aceptados, aunque
no de utilizacién universal, para determinar grave-
dad de los casos, los que figuran en tabla 17,

En relacion con las terapéuticas descriptas y utili-
zadas, cabe mencionar en el periodo prenatal la ciru-
gia intradtero como medida alternativa investigada
principalmente por el grupo liderado por Harrison
en San Francisco. Se abandoné en principio la
laparoscopia y herniorrafia de aquellos casos con
herniacion de higado y peor prondstico, ya que las
desviaciones de la vena umbilical al reducir el higa-
do a lacavidad abdominal producia alteraciones sig-
nificativas del retorno venoso llevando a la muerte
fetal. Posteriormente, la resolucidn quirudrgica
intraditero de los casos de mejor pronéstico no conlle-
vaban beneficio al ser comparados con la resolucion
extrauterina teniendo en cuenta que la antedicha es

Tabla 1. Factores de gravedad para hernia diafragmética congéni-

ta.

Diagndstico antes de las 25 semanas de gestacion
Asociacion con otras malformaciones

Herniacion del higado o estomago en el torax
Poliamnios, oligoamnios

Baja relacion pulmén-térax a través de la medicién de los radios

transversales por ecografia prenatal
Subdesarrollo del ventriculo izquierdo




Hernia diafragmatica congénita. Smiraglia y col.

Figura 2. Radiografia de térax de frente y perfil: asas intestinales en regién supradiafragmatica medial con desplazamiento lateral

izquierdo mediastinal.

una intervencién entre cuyos riesgos se cuentan im-
portantes complicacionesy trabajo de parto prematu-
ro. Actualmente la tendencia de investigacion lleva a
la ligadura traqueal con clip por fetoendoscopia en
forma temporal para lograr un desarrollo pulmonar
con fuerzas que contrapongan la hipoplasia produ-
cida por herniacion de visceras en el espacio pulmo-
nar19,20_

En el periodo posnatal, muchas son las opciones
aungue con resultados francamente desalentadores.
Casi no existen controversias con respecto a la con-
ducta quirdrgica, aunque si ha sufrido cambios im-
portantes en relacién a la urgencia del procedimien-
to. Hasta 1980 se consideraba una emergencia des-
cender las visceras atrapadas en el térax para salvar
al nifio. Sin embargo a partir de entonces se comienza
acomprender que los recién nacidos, lejos de mejorar
luego de la cirugia, en muchas ocasiones empeora-
ban: su oxigenacion era peor y su compliance pulmo-
nar disminuia. Surge entonces el concepto de cirugia
diferida con el propésito de alcanzar una estabiliza-
cion preoperatoria®?:, Este manejo tiene como finali-
dad impedir la hipertensién pulmonar?. En sala de
partos, la resucitacion debe ser 6ptima evitando la
hipoxia, acidosis e impidiendo el descenso de la pre-
sion sistémica. La terapéutica convencional incluye
ventilacion segura que debe hacerse mediante tubo
endotraqueal (evitando la dilatacion del tubo digesti-
Vo con bolsay méscara) con el paciente sedado y pa-

ralizado®, monitoreo de tensién invasiva y utiliza-
cion de inotrdpicos o expansores de volumen y el uso
de alcalinizantes como bicarbonato de sodio o tris
hidroximetil amino-metano (THAM). Existen
descriptos también en esta etapa, indices prondsticos
de ventilacién y oxigenacion siendo los mas acepta-
dos y utilizados figuran en tabla 2.

El manejo posoperatorio es conceptualmente si-
milar al preoperatorio ya que el objetivo es evitar nue-
vamente el shunt de derecha a izquierda por eleva-
cion de la presién pulmonar.

Existe una serie de terapéuticas mas novedosas
que han sido utilizadas con resultados irregulares, y
cuya aplicacién depende de la experiencia y disponi-
bilidad del centro tratante (tabla 3).

Desde la década del “80, el uso de membrana de
oxigenacién extracorpérea (MOEC) en HDC se difun-
dié para aquellos recién nacidos graves con severo
fallo respiratorio. Cuando se analizaron retrospecti-
vamente los datos de registro de MOEC en Estados
Unidos (ELSO Registry) en 10 afios, los datos méas
desfavorables correspondieron a los recién nacidos
con HDC en MOEC. No se observaron cambios en la
mortalidad ni en el prondstico luego de esta interven-
cion. Lafalta de resultados alentadores, sumado a los
riesgos inherentes al MOEC, producen en este mo-
mento unatendenciaa la disminucién en su uso, o al
menos la utilizacion de otras alternativas de rescate
previas al mismo. En la actualidad se reserva para
enfermos con grave hipertension pulmonar que fa-

Tabla 2. indices y factores pronésticos en hernia diafragmatilan en responder a otras terapéuticas y que no tienen

congénita.

Indices prondsticos
mal prondstico

Diferencia alvéolo-arterial de oxigeno
Indice ventilatorio

Indice de ventilacion-oxigenacion
Indice de oxigenacion

Factores de Tabla 3.Hernia diafragmética congénita. Nuevos tratamientos.

MOEC (algunos centros no lo ofrecen)

>500 mm Hg Ventilacion de alta frecuencia (alta controversia)
>1000 Surfactante ex6geno (alta controversia)
<7 Oxido nitrico (no mejora los resultados)
>40 Ventilacion liquida (experimental)




hipoplasia pulmonar irreversible?2,

La utilidad de la ventilacion de alta frecuencia es
incierta, si bien en el recién nacido con severa hipoxia
o hipercarbia puede ser una alternativa de ventila-
cién para disminuir el uso de presiones altas respira-
torias con el consecuente riesgo de barotrauma?,

Referencias de estudios en humanos y animales
en los que se demuestra una menor produccion e
inactivaciéon del surfactante, justificarian el uso
exoégeno del mismo en recién nacidos con HDC. Sin
embargo, s6lo parece ser Gtil cuando es administrado
profilacticamente (antes de la primerarespiracion) en
nifios con diagnostico prenatal®. Nuevas experien-
cias en el futuro seguramente definiran el rol de esta
terapéutica.

Gran expectativa y entusiasmo generé el uso de
oxido nitrico (ON), vasodilatador pulmonar selecti-
Vo, como tratamiento experimental de esta patologia.
En general fue utilizado luego de la falla del trata-
miento convencional y previo al uso de MOEC (en los
centros que disponian de éste) y a pesar de haber de-
mostrado mejoria de la oxigenacién posductal, la
mayoria de las publicaciones no reportan mejoriaen
la sobrevida. Hay que considerar ademas, que no to-
dos los pacientes responden favorablemente a la ac-
cién del ON%-2,

Finalmente, la ventilacidn liquida aun esta en eta-
pas iniciales de investigacion para determinar su rol
en el fallo respiratorio del recién nacidoy en laHDC.
En los escasos pacientes en que se utilizé demostrd
mejoria de la funcion pulmonar y los gases sangui-
neos?.

CONCLUSION

Es evidente que la HDC abarca un amplio espec-
tro de presentaciones. En los casos mas graves, ade-
cuar la tecnologia constituye un desafio dada la du-
dosa efectividad de muchas de las intervenciones més
novedosas. Los esfuerzos deben enfocarse en estabi-
lizar al paciente en sala de partos y evitar inicialmen-
te, con todos los medios convencionales disponibles,
la hipertension pulmonar. En la actualidad no existe
la «panacea», y la mayoria de los autores coincide en
gue antes de ofrecer terapéuticas altamente costosas
gue no han demostrado mejores resultados es impor-
tante establecer un sistema de atencién y brindarlo
correctamente en todo momento a todos los recién
nacidos®’ %,
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