Rev. Chil. Pediatr. 72 (1); 19-25, 2001

Hernia diafragmatica congénita en recién nacidos

Alvaro Quinteros Sch.!, Aldo Bancalari M.?2

Resumen

Con el objeto de conocer algunas caracteristicas clinicas de los recién nacidos (RN) portadores de
hernia diafragmatica congénita (HDC), determinar letalidad seglin momento de intervencion quirdr-
gica (IQ) y predecir la sobrevida de estos pacientes seguln la relacién entre la PaCO; y el indice
ventilatorio modificado al momento de la 1Q, se estudiaron retrospectivamente 38 RN hospitaliza-
dos en la Unidad de Neonatologia del Hospital Guillermo Grant Benavente. En 30 RN se logré
realizar 1Q, de ellos 13 se operaron antes de las 24 horas de vida falleciendo el 61,5%. Los 17
restantes se operaron después de la estabilizacién respiratoria y hemodinamica, falleciendo el
41,2%. 17 RN se ubicaron al momento de la IQ en el casillero B de Bohn obteniéndose una
sobrevida de 70,5%, 4 en el casillero A sobreviviendo el 50% y 6 en el C falleciendo el 100%. La
letalidad global de nuestra serie fue de 60,5%. Los resultados sugieren que la sobrevida es mayor
en los RN operados previa estabilizacion respiratoria y hemodinamica, aunque no alcanzan una
significacién estadistica concluyente.

(Palabras clave: recién nacido, hernia diafragmatica congénita, intervencién quirurgica.)

Congenital diaphragmatic hernia in newborns

With the aim of becoming acquainted with some characteristics of newborns as bearers of congeni-
tal diaphragmatic hernia (HDC), to determine lethality on the basis of surgical intervention (Sl)
timing, and predict the survival of this patients according the relation between the PaCO, and the
IVM at the moment of the surgery, 38 neonates hospitalized in the Neonatology Unit of Guillermo
Grant Benavente Hospital have been retrospectively studied. Surgery was perfomed en thirty neo-
nates. Thirteen of them were operated before 24 hours of birth, death occuring in 61,5% of them.
The remaining seventeen were operated as soon as their hemodynamics and breathing had been
stabilized. Death occurring in 41,2%. Upon surgery, seventeen neonates were placed in square B
of Bohn's diagram obtaining a 70,5% survival rate; four neonates in square A with 50% survival
and six in square C with 100% mortality. The mortality in our series was 60,5%. These data
suggests that the survival rate could be greater in neonates whose hemodynamics and breathing
had been previously stabilized. The optimun timing for surgical intervention should be as soon as
they had been placed in Bohn’s square B.

(Key words: newborns, congenital diaphragmatic hernia, surgical intervention.)

INTRODUCCION ras abdominales migran a la cavidad toraxi-
ca, lo que puede traducirse en una impor-
La hernia diafragmatica congénita (HDC) tante alteracion anatémica y funcional del
es un defecto anatomico del diafragma de aparato respiratorio. La incidencia varia en-
etiologia desconocida, por el cual las visce- tre 0,08 y 0,45 por 1 000 recién nacidos vi-
vos' 2 asocidndose en 40 a 50% a otras
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La HDC a pesar del diagndstico antena-
tal mediante ecografia y de las nuevas me-
didas terapéuticas utilizadas, tales como
ventilacion de alta frecuencia, uso de dxido
nitrico inhalado, oxigenacién con membrana
extracorpodrea y cirugia diferida, continta te-
niendo una elevada letalidad que oscila en-
tre 40-60%" 4.5,

En la década de los ochenta se conside-
raba la HDC como una urgencia quirlrgica,
pero actualmente existe consenso que se
debe diferir la cirugia permitiendo la estabili-
zacion respiratoria y hemodinamica previo a
la operacion®7. Sin embargo, la cirugia dife-
rida por si misma no ha producido un incre-
mento significativo en la supervivencia, sino
mas bien ha servido para separar a los so-
brevivientes de los no sobrevivientes, antes
de asumir todos los costos humanos y técni-
cos que implica la reparaciéon quirtrgica®-10,
En los dltimos afios se han utilizado diver-
sas estrategias para predecir la fecha y los
resultados de la reparaciéon quirirgica. Una
de ellas es la correlacion entre la presién
arterial de anhidrido carbodnico (PaCO,) con
el indice ventilatorio modificado (IVM). Se-
gun Bohn'', al utilizar este grafico, de acuer-
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do a los valores del IVM y la PaCO,, el pa-
ciente puede estar en alguno de los cuatro
casilleros utilizados, siendo lo ideal ubicarse
en el casillero B que predijo la sobrevida en
el 93% de los casos, en contraste con los
pacientes que se ubicaron en el casillero C
que solo sobrevivieron en 11% (figura 1).

El objetivo de esta revisién fue conocer
las caracteristicas epidemioldgicas y clini-
cas de los recién nacidos (RN) portadores
de HDC, determinar la letalidad segun el
momento de la intervencién quirtrgica y pre-
decir la sobrevida de estos pacientes segun
la relaciéon entre la PaCO, y el IVM al mo-
mento de la intervencion quirdrgica.

MATERIAL Y METODO

Se realizé un estudio descriptivo-retros-
pectivo de todos los RN portadores de HDC
hospitalizados en la Unidad de Neonatologia
del Servicio de Pediatria del Hospital Gui-
llermo Grant Benavente de Concepcion en-
tre el 1 de enero de 1988 y el 31 de diciem-
bre de 1999 (12 afios). Se utilizaron como
fuente de informacién las historias clinicas,
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Figura 1: Porcentajes de sobrevida en HDC segun relacién entre PaCO, e IVM al momento de
realizar la intervencion quirdrgica. (Adaptado de Bohn: Conceptos nuevos en la fisiopatologia de la
hernia diafragmatica congénita. Clinicas de Perinatologia 1996; 4: 805-6.)
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de las cuales se analizaron los siguientes
datos: edad gestacional, peso de nacimien-
to, sexo, tipo de parto, diagnéstico antena-
tal, uso de corticoides prenatal, localizacion
de la hernia, malformaciones asociadas,
momento de la intervencion quirdrgica, ga-
sometria en sangre arterial (PaCO,) y pa-
rametros de ventilacion mecénica (presion
inspiratoria méaxima y frecuencia respirato-
ria) al momento de la cirugia, complicacio-
nes y letalidad.

Se definio cirugia diferida aquella que se
realizd después de las 24 horas de vida del
RN, previa estabilizacién respiratoria y hemo-
dinamica; y el indice ventilatorio modificado
(IVM) como el producto entre la frecuencia
respiratoria (FR) y la presion inspiratoria
maxima (PIM) parametros obtenidos al mo-
mento de realizar la intervencion quirdrgica.
Una vez obtenido el IVM se relaciond con la
PaCO,, segun el grafico de Bohn (figura
1)1, para predecir la sobrevida de nuestros
pacientes que se presenta en la figura 2.

Los resultados se expresan como prome-
dio y desviacion estandar.

El analisis estadistico bivariado se reali-
z6 con la prueba de chi Cuadrado, para de-
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terminar la asociacion entre momento de in-
tervencion quirurgica y letalidad de los RN
portadores de HDC. Los datos recopilados
para cada paciente fueron ingresados a una
base de datos para andlisis estadistico en el
programa Epi.Info 6.04a de 1996. Se consi-
der6 significativo un p < 0,05.

RESULTADOS

En el periodo de 12 afos analizado, se
diagnosticaron 38 casos de HDC. El peso
promedio y desviacién estandar (DE) fue de
2 739 + 723 gramos. La edad gestacional
fluctud entre 29 y 42 semanas. El 45% (17/
38) de los RN con HDC fueron de pretérmi-
no. El 55% (21/38) de los RN fue producto
de parto por via vaginal, existiendo un leve
predominio del sexo femenino con 57,9%.
Se administré corticoide prenatal en solo 2
pacientes.

Se realizé el diagnéstico antenatal por
ecotomografia en solo 6 de los 38 RN
(15,8%); la localizacion correspondié en 32
casos (84,2%) al lado izquierdo, en 5 al lado
derecho y en un caso fue bilateral (2,6%).
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Figura 2: Porcentajes de sobrevida de 30 RN portadores de HDC segun relacién entre PaCO, e IVM

al momento de realizar la intervencion quirdrgica.



22 Quinteros A. y col.

Del total de ninos analizados, en 30 se
logro realizar la intervencion quirdrgica
(78,9%), sin embargo en los 8 restantes no
fue posible debido a su fallecimiento precoz.
De los treinta neonatos operados, en 13 se
realizd la cirugia antes de las 24 horas de
vida; de ellos 8 (61,5%) fallecieron. Los 17
RN restantes se operaron después de las 24
horas, previa estabilizacion respiratoria y
hemodinamica, falleciendo solo 7 (41,2%),
disminucion no estadisticamente significati-
va; (Chi? =1,22); (gl = 0,73-3,05); (p 0,26).

Segun el grafico de Bohn, 17 RN se ubi-
caron, al momento de la intervencién quirur-
gica, en el casillero B con una sobrevida del
70,6% (12/17); 4 se ubicaron en el casillero
A sobreviviendo 2 (50%), 3 en el casillero D,
con un solo sobreviviente y 6 se ubicaron en
el casillero C, falleciendo todos (figura 2).

El 36,8% (14/38) de las HDC se asocia-
ron con otras malformaciones. Las anoma-
lias cardiovasculares fueron las mas frecuen-
tes, seguidas por las del sistema nervioso
central (tabla I).

Se presentaron complicaciones en 30
RN, correspondientes al 78,9% (tabla 2). La
mas importante fue la hipertensién pulmonar
persistente (HPP) que se presenté en 25 ca-
sos, acompanado en 24 de ellos de hipopla-
sia pulmonar. La mortalidad de los RN con
HDC e HPP fue de 92% (23/25).

De los 38 RN portadores de HDC falle-
cieron 23 correspondiendo a una letalidad
de 60,5%.

DiscusiON

La HDC es una patologia de baja inci-
dencia', pero de elevada letalidad" 4 5, Su
identificacion antenatal es esencial con el fin
de programar el parto en un centro hospita-
lario adecuado, el cual permita brindarle tan-
to a la madre como al RN una asistencia
clinica integral. Por medio del ultrasonido se
puede detectar la HDC antes de las 25 se-
manas de gestacion'?; sin embargo, este
método parece tener baja sensibilidad’s. En
nuestro estudio solo se realizo el diagnosti-
co antenatal en seis RN, falleciendo cuatro
de estos. Wenstron'# en su serie publicé ci-
fras similares de diagnostico antenatal de
HDC. No obstante, en la actualidad con el
advenimiento de nuevas técnicas de ultraso-
nido'® y una mayor capacidad diagndstica,
se ha identificado un porcentaje cada vez
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mayor de fetos con HDC, y esto ha permiti-
do un mejor manejo perinatal y un oportuno
traslado de las madres a centros especiali-
zados'5,

En cuanto a la distribucion por sexo, no
hubo predominio de ninguno, similar a lo re-
portado por otros autores®'4. La letalidad
fue de 60,5%, cifra que si bien es cierto es
alta, esta en relacién con lo publicado por
Torf' y Wenstron'4. La elevada mortalidad
encontrada en nuestra serie puede estar
dada por varios factores; como por ejemplo
el grado de severidad de la hipoplasia pul-
monar'é, la falta de algunos recursos tera-
péuticos tales como ventilacién de alta fre-
cuencia; uso de oxido nitrico inhalado;
oxigenacion con membrana extracorpérea y

Tabla 1

Malformaciones congénitas asociadas a
hernia diafragmatica congénita (HDC)

Malformaciones n pacientes

Cardiovasculares
Sistema nervioso central
Labio leporino

Defecto de extremidades
Malrotacidén intestinal
Diverticulo de Meckel
Fisura palatina

Ano imperforado
Aparato genitourinario

© = = =2 NN

Tabla 2

Complicaciones asociadas a hernia
diafragmatica congénita (HDC)

Complicaciones n pacientes

N

O = =4 2N MNDWwwsb

Hipertension pulmonar persistente
Hipoplasia pulmonar

Obstruccidn intestinal

Sepsis

Neumotdrax

Bronconeumonia

Derrame pleural

Hemorragia pulmonar

HDC recidivada

Infeccion herida operatoria

n
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a un elevado porcentaje de pacientes trasla-
dados (26%), de los cuales 4 fueron consi-
derados tardios y fallecieron todos a las po-
cas horas de ingresar a nuestra unidad.

El porcentaje de malformaciones asocia-
das (36,8%), fue bajo al compararla con la
reportada por otros autores'” '8 pudiendo
explicarse esto, por el hecho de que solo se
efectud necropsia en 14 de los 38 fallecidos
(29%), pese a haber sido solicitado en todos
ellos.

Diversos estudios han revelado que el li-
quido amniotico de embarazos complicados
con HDC presenta déficit de surfactante.
Esto se demostrd al encontrar menores con-
centraciones de fosfatidilcolina y proporcio-
nes bajas de lecitina/esfingomielina'®. Para-
lelamente algunos estudios en animales han
revelado que el tratamiento con surfactante
artificial es eficaz para mejorar la oxigena-
cion y la funcién pulmonar, disminuir la mor-
bilidad pulmonar y reducir la necesidad de
oxigenacién con membrana extracorporea
de fetos portadores de HDC20-22, Ultima-
mente Glick?0 y Bos?! administrando surfac-
tante en RN, han informado mejoria de la
oxigenacion cuando se instala surfactante
exdégeno al momento del nacimiento, a dife-
rencia de lo que ocurre al administrarlo en
forma mas tardia, cercana o después de la
24 horas de vida, en que no se logra mejo-
rar en forma significativa la oxigenacion y/o
disminuir la morbilidad pulmonar. En nuestra
serie no se utilizé surfactante exégeno en
ningun paciente.

O'Toole?d en estudios realizados en fetos
de ovejas portadoras de HDC demostré que
al corregir el déficit de surfactante disminuy6
la resistencia vascular pulmonar y mejoro el
flujo sanguineo por los pulmones. Okoye?*
reportd que el uso de corticoides antenatal
disminuiria el riesgo de desarrollar HPP en
pacientes portadores de HDC, debido a la
capacidad de estimular la producciéon endo-
gena de surfactante. En nuestra revision se
us6 corticoides antenatal en solo 2 pacien-
tes, de los cuales uno desarrollo6 HPP poste-
riormente.

Actualmente existe consenso que la HDC
no es una urgencia quirdrgicas 28 por lo
que debe operarse una vez estabilizado el
paciente?6, En nuestra unidad esto se aplica
desde el ano 1992, con lo que se ha obteni-
do una tendencia a la disminucion de la
mortalidad de 61,5% a 43,8%. Esta diferen-
cia no es estadisticamente significativa (p >
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0,05), debido probablemente al reducido nu-
mero de pacientes de nuestro estudio. Sin
embargo, esta estrategia terapéutica ha per-
mitido separar a los RN portadores de HDC
con reales posibilidades de sobrevivir, de
aquellos que no las tienen, evitandose el es-
fuerzo humano y econdémico que significa la
intervencion quirurgica.

El pronéstico de la HDC en general de-
pende del desarrollo de HPP y del grado de
hipoplasia pulmonar'®, la cual a su vez esta
determinada por el tiempo en que el conteni-
do intestinal permanecié en el torax'6. Se
han propuesto multiples indicadores para
determinar qué pacientes tienen una hipo-
plasia pulmonar incompatible con la vida y
aquellos cuya hipoplasia les permitira sobre-
vivir, sin encontrar hasta hoy un indicador
de certeza. En los ultimos afos hemos ocu-
pado la relacién entre el IVM y la PaCO,
para predecir la fecha y los resultados de la
intervencion quirdrgica''. En nuestro trabajo
obtuvimos una buena relacion entre la ubi-
cacién del paciente en el casillero de Bohn
al momento de la intervencion quirurgica y
la letalidad posterior, destacando que aque-
llos que se ubicaron en el casillero B sobre-
vivieron el 70,6%, a diferencia de los RN
que se ubicaron en el casillero C que falle-
cieron todos. De acuerdo a este grafico se
desprende que lo optimo seria operar a los
RN que una vez estabilizados clinica y he-
modinamicamente se encuentren en el casi-
llero B de Bohn, con el fin de ofrecerles una
mejor expectativa de vida poscirugia. Por el
contrario, se deberia intentar diferir la ciru-
gia en los pacientes que se ubiquen en el
casillero C, hasta lograr su paso al B o D,
debido a que estos pese a no fallecer en el
acto quirdrgico lo hacen en los dias poste-
riores en practicamente todos los casos. Si
bien es cierto se obtuvo una buena correla-
cion entre la sobrevida y la ubicacién en el
grafico de Bohn al momento de la interven-
cion quirurgica, hoy en dia existe una ten-
dencia a aceptar niveles altos de PaCO, (hi-
percapnia permisiva)?’, con el fin de
disminuir el barotrauma provocado por la hi-
perventilacion, por lo cual la relacion entre
la PIM y el IVM no seria un indicador de
utilidad en la actualidad. Ultimamente se
han propuesto otros indicadores prondsticos
de la HDC, pero ninguno de ellos de certeza
absoluta, como por ejemplo la relacion entre
el indice de oxigenacion y la capacidad resi-
dual funcional (CRF)28, siendo lo dptimo te-
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ner un indice de oxigenacién menor de 40 y
una capacidad residual funcional igual o ma-
yor a 9 ml/kg?8. Este indice es muy dificil de
aplicar en la préactica clinica, debido a lo
complicado que resulta medir la CRF en los
RN. Otro indicador prondstico seria el calcu-
lo de la masa ventricular izquierda realizado
en forma precoz por ecocardiografia, que
cuando resulté ser menor de 2 gramos por
kilo se asocid a una alta mortalidad??,

En general, a pesar de los distintos avan-
ces en la asistencia respiratoria como la
ventilacion de alta frecuencia, el uso de oxi-
do nitrico inhalado y la oxigenacién con
membrana extracorpérea, no se ha logrado
mejorar en forma significativa la sobrevida
de los RN portadores de HDC y no se dispo-
ne actualmente de un método sencillo y pre-
ciso que permita predecir qué pacientes tie-
nen reales posibilidades de sobrevivir.

Se concluye que la sobrevida no seria
mayor en los RN operados previa estabiliza-
cion respiratoria y hemodinamica debido
probablemente al reducido numero de pa-
cientes de nuestra serie. No obstante, es
claro que el momento éptimo para realizar la
intervencion quirdrgica seria cuando los RN
se ubiquen en el casillero B de Bohn. La
HDC continta teniendo una elevada mortali-
dad, aunque se difiera el momento de la in-
tervencion quirtrgica debido a que su pro-
néstico final fundamentalmente esta dado
por el grado de hipoplasia pulmonar y el de-
sarrollo de HPP.
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