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El propdsito de este trabajo es aportar conocimientos actualizados con relacion al manejo pre y post natal de los pacientes con hernia
diafragmatica. Para ello se realizd revision de articulos publicados en revistas indexadas y relacionadas con el tema. Ademas se
recopilaron datos estadisticos de dos centros de atencion de salud, publico y privado.
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Update in the management of children with diaphragmatic hernia

Summary

The object of this study is to provide updated knowledge on the pre and post natal management of patients with diaphragmatic hernia.
For this, a review of the articles published, published in indexed journals and related to the subject was undertaken. In addition, statistical

data were collected from two health centers, public and private.
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INTRODUCCION

Las hernias diafragmaticas se pueden definir como el des-
plazamiento de 6rganos abdominales a la caja toracica, a tra-
vés de un defecto del diafragma por una falta de cierre de los
pliegues pleuro-peritoneales (1,2).

La prevalencia a nivel mundial es de 1:2000-5000 nacidos
vivos (2,3) con una mortalidad entre el 50-80 % a pesar de los
avances tecnologicos (4) , en otros trabajos publicados repor-
tan mortalidad del 35 % - 45 %. La relacion masculino: feme-
nino es de 65,7 %: 34,3 % (5). En los registros propios de la
Unidad de Cirugia Neonatal del Hospital Universitario de
Caracas entre los afios 2013-2017 ingresaron 30 neonatos con
hernia diafragmatica y mortalidad de 70 % . En la Unidad de
Terapia Intensiva Neonatal del Centro Médico Docente la
Trinidad en el periodo 2008-2017 ingresaron 6 recién nacidos
con hernia diafragmatica y con una mortalidad de 70 %.

La clasificacion tradicional se hace en base a la localiza-
cion y a la edad gestacional. Seglin su localizacion se clasi-
fican en; Hernia de Morgagni defecto congénito en la parte
ventral y lateral, Hernia de Bochdalek defecto congénito del
espacio lumbo-dorsal del diafragma con desplazamiento del
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contenido abdominal hacia el torax (6,7).

Wiseman y McPherson en 1977 (7), publicaron los pro-
blemas respiratorios asociados a las hernias diafragmaticas
segun el momento en el cual se produce el defecto o trastorno
del desarrollo. El valor prondstico radica en que el desarrollo
normal del pulmon tiene sus etapas y en caso de haber alguna
alteracion tendra consecuencias irreversibles para su funcio-
namiento en el periodo post-natal. Mientras mas temprano su-
ceda el fendmeno sera peor el prondstico (8).

En la fase canalicular (16-25 semana de gestacion) se ini-
cia la movilizacion del ion cloro a partir del espacio intersti-
cial al alveolo en desarrollo, se inicia el trasporte pasivo de
agua y la produccion de liquido pulmonar fetal (9). Este
liquido pulmonar fetal que se secreta en forma activa expan-
de los pulmones fetales. La produccion del liquido pulmonar
fetal aumenta cerca del término de la gestacion y disminuye
bajo la accion de las hormonas del trabajo de parto, la glotis
parece regular el volumen y la presion dentro de limites
estrechos (10).

Si el fendmeno ocurre entre la 4ta y la Sta semana durante
la ramificacion bronquial, se produce hipoxia y muerte. En la
semana |7ma durante la ramificacion bronquial distal, provo-
ca hipoplasia pulmonar. En el periodo fetal, los pulmones
estan desarrollados produce insuficiencia respiratoria restric-
tiva por distencion del tracto digestivo contenido en el hemi-
torax correspondiente. En el periodo postnatal no se produce
patologia pulmonar primaria (8).

Teorias de la embriogénesis:
Varias teorias soportan la embriogénesis de la hernia dia-
fragmatica. La alteracion de los primordios diafragmaticos
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puede conllevar desde un pequeiio orificio en el diafragma
hasta la agenesia del mismo (11) (Fig.1). Isao Iritani en 1984
publico un trabajo experimental en ratones, le suministro
Nitrofen® a las ratas prefiadas para evaluar la formacion del
tejido pulmonar y del nervio frénico, ademas observo que la
migracion de las fibras musculares de la placa mesenquimal
posthepatica no se dio y por lo tanto no hubo formacion del
diafragma ni de la yema pulmonar (12).
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Figura 1: Embriogénesis de la hernia diafragmatica.

En estudio experimental en ratones se concluy6 que la ad-
ministracion de Nitrofeno® bloquea la produccion e induce la
deficiencia de Vitamina A y 4cido retinoico (13,14), otros tra-
bajos describen que ademas se altera el desarrollo de los al-
veolos pulmonares y del parénquima por accién del
Nitrofeno® (15,16). Este modelo es uno de los mas utilizados
para el estudio del desarrollo de la hernia inguinal y todo su
complejo formativo (17).

Algunas teorias descartan el trabajo de Iritari reconocien-
do que un defecto intrinseco pulmonar es quien origina la hi-
poplasia del pulmon y no la migracion de las fibras muscula-
res de la placa mesenquimal posthepatica (18).

Contrario a las teorias expuestas (19), otro estudio consi-
dera que la hipoplasia pulmonar es consecuencia de la com-
presion en el ambiente uterino durante el desarrollo embrio-
nario o a factores genéticos.

La mayoria de los trabajos publicados generalmente des-
criben el desarrollo embrioldgico de la formacion del diafrag-
ma, su alteracion en las primeras semanas de gestacion y las
consecuencias en el pulmon por la compresion de las visceras
abdominales (20,21).

En un articulo publicado por Hashim et al, en el «Journal
of pediatric surgery, 1995 August; 30(8): p. 1172 - 1177.», da
cuenta que en fetos de oveja con atresia de traquea presenta-
ron hiperplasia pulmonar y a los que se le realizo igualmente
ligadura de la traquea, esto debido al aumento de la cantidad
de liquido pulmonar y al aumento de la presion intratraqueal.
Basados en esto, experimentaron colocando balén intratra-
queal in utero por fetoscopia (22).

Protocolo de estudio:

En los tltimos 30 afios ha aumentado el diagnostico pre
natal gracias a los adelantos tecnologicos en la evaluacion
ecografica, permitiendo la valoracion sistematica fetal, la cual
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incluye la visualizacion de los diafragmas, la ecogenicidad de
los pulmones y la posicion del corazon, permitiendo detectar
el defecto y la presencia de contenido abdominal en el torax.

Al hacer el diagnostico se debe seguir el protocolo de es-
tudio el cual consiste en considerar si se trata de hernia dia-
fragmatica aislada o con anomalias asociadas, establecer la
severidad y el prondstico, y considerar si es candidato a trata-
miento prenatal para mejorar el pronostico postnatal (3). El
pronostico en los pacientes a quienes se les diag-
nostica, en el periodo pre natal, hernia diafragma-
tica aislada tienen mejor pronostico. De acuerdo a
la evaluacion pre-natal ya se puede considerar la
posibilidad de aplicar tratamiento y mejorar el
pronostico de sobrevida (23)

Diagnéstico pre-natal

El diagndstico prenatal es posible en el 50 %
de los caso a partir del tercer trimestre de gesta-
cion, evaludndose las caracteristicas de los hemi-
diafragmas, presencia o no de visceras huecas o
macizas, direccion de la vena umbilical, arquitectura del pa-
rénquima pulmonar y diametro cefalico, estos dos ultimos
para calcular la proporcion céfalo-pulmonar (3, 24, 25). El
area pulmonar contralateral se calcula midiendo dos diame-
tros ortogonales, la suma de estas dos dimensiones se divide
entre la circunferencia de la cabeza. El resultado se interpreta;
si es mayor a 1,4 la supervivencia es del 100% y si es menor
a 1,4 la supervivencia es del 38% y se podria beneficiar con
tratamiento prenatal (26).

Pronostico:

Depende de varios factores. Las malformaciones asocia-
das juegan papel importante en el pronodstico de sobrevida,
dentro de los cuales se menciona (7):

1) Mal rotacion intestinal (40%).

2) Cardiopatia congénita (15% CIV, CIA, PCA, sindrome

de ventriculo izquierdo hipoplasico, tetralogia de Fallot).
El prondstico en estos pacientes con asociacion a hernia
diafragmatica congénita es menos favorable (27).

3) Anomalias renales y genitourinarias (hipospadias).

4) Pentalogia de Cantrell: Defecto en los musculos rectos
anteriores por arriba del ombligo, Agenesia de esternon,
Defecto pericardico y de diafragma, Cardiopatia congé-
nita (CIV, defectos valvulares) Insuficiencia respiratoria.

5) Deficiencia en el metabolismo de la Vitamina “A” (28).

6) Hidrocefalia y mielo meningocele.

Otros factores, son el momento en el cual se detiene en
proceso de desarrollo del diafragma, la hipoplasia pulmonar y
la hipertension arterial también marcan el prondstico de estos
pacientes (8,20).

Tratamiento pre-natal:
Los objetivos principales para los cuidados de la hernia
congénita del diafragma han cambiado en los tltimos afios.




No se enfatiza en el tratamiento quirirgico post-natal dando
mayor importancia a la terapéutica pre-natal. La hipertension
pulmonar y la hipoplasia pulmonar son la principal causa de
mortalidad. La oclusion endoluninal traqueal por fetoscopia
(FETO), ha tenido mayor auge en los cuidados pre-natal de
los pacientes con hernia diafragmatica congénita. (29). Este
se realizara segun el momento cuando se produzca la hernia
diafragmatica.

Si sucede en las primeras semanas de gestacion (4ta-Sta,
etapa de ramificacion bronquial proximal) el pronostico es
extremadamente grave, donde la sobrevida es menor al 5 %,
se debe interrumpir el embarazo, previo consentimiento, sino
sucede el aborto espontaneo (8).

En la fase de la ramificacion bronquial distal, puede haber
hipoplasia pulmonar unilateral, estaria indicada la técnica
prenatal de «Oclusion Traqueal Endoscopica» (30-32).

En trabajo experimental en ovejos se realizé oclusion en-
dotraqueal con baldn inflable demostrando el aumento de pa-
rénquima pulmonar (33). Esta técnica consiste en introducir
el fibro-endoscopio de dos 2 mm de didmetro y 25 cm de lon-
gitud a través de cavidad abdominal materna hasta la cavidad
amniodtica e introduciéndolo en la boca del feto hasta la tra-
quea, se infla el balon obstruyendo totalmente la luz de la tra-
quea, tomando en cuenta el diametro interno de la traquea
segun la edad gestacional y asi evitar isquemia o dafio mecé-
nico (Fig.2). La presion sobre la pared de la traquea podria
mantenerse sobre los 7 a 8 mmHg para poder tener el adecua-
do sello intraluminal. Este método permite el crecimiento y
desarrollo del pulmén hipoplasico, evitando la fuga de liqui-
do pulmonar (31,34).

Algunos trabajos aseguran que la administracion pre-natal
de Sildenafil® podria mejorar la arquitectura pulmonar y ate-
nuar la hipertension arterial pulmonar (35).

Figura 2: Oclusion Traqueal Endoscoépica.

Tratamiento inicial post natal:

La hernia diafragmatica congénita se considero, hasta los
afios 80, una emergencia quirargica de tratamiento en las pri-
meras 24 horas de nacido. Con los avances tecnoldgicos y los
adelantos en los cuidados intensivos neonatales se ha reducir
la tasa de mortalidad en los pacientes con hernia diafragma-
tica (36).

La presion arterial pulmonar normal se encuentra entra
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entre 18-25 mmHg para la sistolica y 6-10 mmHg para la
diastdlica y de 12-16 mmHg para la presion media. Se habla
de hipertension arterial pulmonar a la elevacion de las cifras
de presion por arriba de 30 mmHg para la sistdlica y de 20
mmHg para la presion media (37). La presion arterial pulmo-
nar persistente es la principal causa de muerte en los pacien-
tes en su primer afio de vida, si no es tratada adecuadamente
(38,39).

La circulacion pulmonar fetal se caracteriza por la presion
arterial pulmonar mayor a 25 mmHg con bajo flujo sangui-
neo porque los pulmones tiene contenido liquido, baja pro-
duccién y contenido de Oxido Nitrico (ON) y mayor presion
extraluminal, ya que la oxigenacion de la sangre se da a través
de la placenta (40).

La hipertension pulmonar persistente, como consecuencia
del fallo de la embriogénesis, se caracteriza por el desvio de
la sangre de derecha-izquierda a través del agujero oval o del
conducto arterial permeable, causando persistencia de la cir-
culacion fetal, hipoxia, hipercapnia y acidosis. (41). Desde el
punto de vista histopatologico se encuentra la hipertrofia de
la tlinica media, fibrosis excéntricas y concéntrica de la inti-
ma de las arteriolas pulmonares (42).

La mayoria de los pacientes recién nacido con hernia dia-
fragmatica congénita resuelven la hipertension arterial congé-
nita entre una y 3 semanas de vida. A las dos semanas de edad
si persiste la hipertension arterial pulmonar el pronostico es
sombrio y puede conllevar a la muerte (43).

En la actualidad la cirugia se difiere hasta tanto se haya
estabilizado el paciente desde el punto de vista hemodinami-
co. Para el momento del nacimiento, por cesarea programada
a las 37 semanas de gestacion, se aplica el IPC «Cuidados in-
mediatos planeados» el cual consiste en intubacion endotra-
queal en el primer minuto, se administra surfactante a través
del tubo endotraqueal y se conecta a ventilacion
de alta frecuencia (100-150 / minuto) y baja pre-
sion, con el proposito de reducir el CO2 y man-
tener al paciente en alcalosis controlada, ademas
evitar barotrauma, se coloca en ambiente calido,
se inicia la inhalacién de Oxido Nitrico con la
ventilacion para mejorar la vasodilatacion arte-
rial pulmonar, se coloca sonda oro-gastrica
doble lumen para descomprimir el estbmago y
reducir la presion intratoracica, cateterizacion de
los vasos umbilicales para monitorizar la hemo-
dinamica del paciente, se complementa con los
cuidados generales de la «Unidad de cuidados
intensivos neonatal». Se administra Midasolan” y/o Fentanil®
para la sedacion y controlar el stress (23,24).

Si el paciente tolera el dectibito prono por 10 minutos sin
asistencia ventilatoria y los valores de laboratorio estan den-
tro de parametros normales, el pronodstico es muy favorable.

Tratamiento de la Hipertension Arterial:
Los vasodilatadores arteriales pulmonares actualmente
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son farmacos empleados en el tratamiento de pacientes con
hipertension arterial pulmonar. Esta terapia amerita el cono-
cimiento de sus acciones y efectos adversos de estos farma-
cos, y el beneficio demostrado en estudios de investigacion
que permite la seleccion adecuada para cada individuo (45).

«El Oxido Nitrico (NO)» es un gas soluble sintetizado por
numerosas células a partir de la L-arginina, y oxigeno mole-
cular, por la accion de la enzima oxido-nitrico sintetasa
(NOS). Su accion principal es la vasodilatacion. Existen tres
tipos de NOS, endotelial (eNOS), neuronal (nNOS), ambas
dependientes del Ca™y la inducible (iNOS) independiente del
Ca™. El NO presenta un comportamiento dual; en bajas con-
centraciones tiene funciones homeostaticas, mientras que su
sobre produccion se relaciona con una gran variedad de esta-
dos patologicos (46).

El endotelio vascular pulmonar y el epitelio bronquial son
las principales fuentes de NO en el pulmon, es sintetizado por
las 6xido nitrico-sintetasas, se difunde hacia las células mus-
culares lisas de los vasos pulmonares y ejerce su accion vaso-
dilatadora (47).

Una vez intubado el paciente y conectado a ventilacion
mecdnica asistida, se inicia el tratamiento con O,, el cual es
un potente vasodilatador, e inmediatamente se administra NO
inhalado a una dosis de 5-20 ppm, por corto tiempo al obtener
la mejoria de la saturacion de O, pre y post ductal (60 minu-
tos después del inicio hasta 24 horas), al estabilizar la venti-
lacién y mantener una adecuada saturacioén sanguinea de O,
> 85 %, se debe reducir la dosis de manera progresiva, cada
10 minutos, hasta llegar a 1ppm antes de retirarlo por comple-
to. Al unirse el NO a la hemoglobina del torrente sanguineo
es desactivado y se reduce la repercusion sistémica, el trata-
miento prolongado induce toxicidad pulmonar por la produc-
cion de NO,, metahemoglobinemia por la oxidacion de la
hemoglobina y vasoconstriccion (48-50).

«Sildenafil» Es un inhibidor de la fosfodiesterasa-5
(PDE-5), esta enzima degradan la actividad de nucleétidos ci-
clicos (AMPc y GMPc) quienes son responsables de la acti-
vidad vasodilatadora selectiva a nivel pulmonar con poca re-
percusion sistémica.

Se absorbe por via oral y alcanza concentraciones plasma-
ticas maximas a los 30 minutos y se metaboliza en el higado,
el metabolito activo contribuye al 35% del efecto farmacolo-
gico (51).

«Treprostinil» Es un analogo de la Prostaciclina (PCI2),
estable a temperatura ambiente, tiene una vida media de 3-4
horas, permitiendo su administracion por via subcutanea a la
dosis de 2,5 ng/Kg/min, con biodisponibilidad del 100%,
alcanza los niveles plasmaticos estables a las 10 horas (52).

Una vez iniciado se aprecia el incremento del flujo san-
guineo pulmonar, tanto en la arteria pulmonar derecha como
en la arteria pulmonar izquierda, por una disminucion de la
resistencia vascular pulmonar, mejoria de la oxigenacion y re-
duccidn del corto circuito de derecha a izquierda.

La administracion del Treprostinil subcutaneo, no requie-
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ra catéter de via central, favorece la recuperacion vascular y
mejora la hemodinamica pulmonar. Son pocos los efectos ad-
versos, dolor en el area de infusion, procesos inflamatorios
leves, los cuales no requieren de cambios del sitio de admi-
nistracion (53,54).

«ECMO» La membrana de oxigenacion extra corpérea se
comenzo a utilizar con éxito entre los afios 1973-1975 en la
Universidad de Michigan por el cirujano Robert Bartlet en
pacientes recién nacidos con falla cardiaca y respiratoria que
no responden a la terapia convencional. Se logra mejores re-
sultados en los pacientes con patologias respiratorias aisladas
o cardiacas. En Latinoamérica se comenz6 a utilizar en el
Hospital Clinico de la Pontificia Universidad Catodlica de
Chile en el afio 2003.

Se utiliza por un periodo prolongado entre 1-4 semanas en
pacientes con falla cardiorrespiratoria reversible quienes no
responden al tratamiento no invasivo, con la finalidad de re-
cuperar la funcion cardiorrespiratoria.

ECMO es un circuito de tubos al que se intercala un oxi-
genador de silicona, bomba de sangre y un calentador del sis-
tema (Fig.3).
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Figura 3: Oxigenacion por Membrana Extracorpoérea.

Existen dos variables del sistema; Veno-Arterial (V/A) y
Veno-Venosa (V/V), ambos tiene sus ventajas y desventajas.
El primero realiza un «Bypass» cardiopulmonar completo,
toma la sangre de la auricula derecha a través de la canula ve-
nosa insertada en la Vena yugular derecha y una vez oxigena-
da laretorna a la arteria Aorta a través de otra canula insertada
en la cardtida. Mientras que en el sistema V/V se utiliza una
sola canula via central con orificios posteriores en la canula
para la toma de la sangre al sistema y orificios anteriores en
la canula para retorno de la sangre oxigenada (55).

Los criterios clinicos para ECMO, debe tener mas de 34
semanas de gestacion, ya que la probabilidad de hemorragia
intracraneal disminuye de las 35 semanas de gestacion, tener
peso al momento del nacimiento mayor a 2.000 gr, debe ser
una enfermedad reversible, tratamiento ventilatorio previo
menor de 10 dias, falla de la farmacoterapia y con mortalidad
esperada del 85% (56).

La utilizaciéon de kECMO» en los pacientes con hiperten-




sion pulmonar persistente acarrea altos costos y la relacion
costo-beneficio es muy alta, por lo cual se debe tener en cuen-
ta para su indicacion (57).

«Tratamiento Quirurgico»

En las décadas previas a los 80s, se consideraba una ur-
gencia la cirugia en los pacientes con hernia diafragmatica
congénita debido a que la insuficiencia respiratoria era a
causa de la presion del contenido intratoracico de las visceras
abdominales (32,58,59).

Con los avances tecnologicos se ha considerado mejorara
las condiciones de los pacientes con hernia diafragmatica
antes de decidir el procedimiento quirtirgico.

El abordaje habitual es por laparotomia o toracotomia, sin
embargo a partir de la década de los 90s, cuando se inicia el
abordaje de las patologias quirurgicas pediatricas por la téc-
nica minimamente invasiva, se sustituye el abordaje conven-
cional por laparoscopia o toracoscopia (60).

El abordaje por toracoscopia es el mas recomendado en la
actualidad.

Se consideraba como contraindicacion para el procedi-
miento la localizacion del estdbmago en la cavidad toracica,
anomalias cardiacas asociadas y requerimiento de parches
protésicos, sin embargo trabajos recientes no lo consideran
como contraindicacion (61).

Los criterios de inclusion para realizar la toracoscopia
son; Estabilidad cardiopulmonar por mas de 10 minutos en
dectibito dorsal y tolerancia a la ventilacion manual para su
traslado al quir6fano, también se debe considerar el diametro
de las arterias pulmonares derecha e izquierda, las cuales
deben ser medidas in Gitero o en las primeras 24 horas del pos-
tnatal, deben tener de didametro la derecha de 3 mm y la iz-
quierda de 2.5 mm (62,63).

La cirugia minimamente invasiva en el postoperatorio
permite iniciar la via oral mas rapido, disminuye el tiempo de
sedacion, menor posibilidad de complicaciones, menor tiem-
po de hospitalizacion y reduccion de los costos operativos.
No todos los pacientes pueden ser tratados con esta técnica,
ya que se debe individualizar basandose en los criterios de in-
clusion (63).
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