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Definición

• Defecto en el desarrollo del 
diafragma que permite el 
desplazamiento de los órganos 
abdominales hacia el tórax alterando 
el desarrollo de la vasculatura y el 
árbol pulmonar



Impacto

• Corresponde al 8% de las malformaciones 
congénitas mayores y la causa más grave de 
falla respiratoria severa

• Afecta 1 de 2500 a 5000 RNV

• Mortalidad variable desde el 7% hasta casi el 
100% dependiendo de la severidad del 
defecto y las malformaciones asociadas



Tipos de Hernia

Posterolateral
80 – 90 %

(85% a izq)



Embriología

El desarrollo pulmonar comienza ya a las 4 semanas de gestación 



Embriología



Aspectos Importantes

• 50‐60% de los casos son aislados, el resto se 
asocia a otras anomalías congénitas (peor 
pronóstico)

• En el  80% de los casos no se conoce aún la 
causa, el porcentaje corresponde a síndromes 
secundarios a alteraciones cromosómicas o 
génicas

• No existen variaciones importantes 
geográficas, étnicas o de sexo



Algunos síndromes Asociados:

•Cornelia de Lange
•Sd. De Fryns
•Palliester – Killian
•Trisomías 13,18,21
•Sd. De Turner



Del Feto al RN: Diagnóstico

• Los programas de detección neonatal actual 
pesquizan de 2 cada 3 casos, lo cual es 
importante para:

• Consejería de los padres

• Establecer Pronóstico y definir centro de 
referencia

• Posibilidad de tto prenatal



Ecografía:   LHR

• El método de predicción mejor validado es la 
ECO 2D con medición del aéra del pulmón 
contralateral correlacionada con la 
circunferencia de cráneo: Lung to Head Ratio 
(LHR)



LHR

Corte Transversal de un tórax
fetal, que muestra la visión de 4 
cámaras del corazón. Se 
observa la medición del 
diámetro más largo del pulmón
contralateral que luego se 
multiplicará por el diámetro
perpendicular más largo, para
luego obtener el LRH

Entre las  12 y 32 semanas de EG, el área pulmonar normal aumenta 4 
veces más que la circunferencia de cráneo, por lo que la medición de LHR 
debe correlacionarse con la EG, llevando al: observed/expected (O/E) 
LHR



Factores Prenatales



Pronóstico según O/E LHR  



Volumetría de Pulmones y grado de 
herniación hepática

• Se utilizan la ECO 3D y la RNM.



Volumen Pulmonar Medido (MFLV)

Neff et al.  AJR 2007



Del Feto a RN: Tto Fetal

• El tto prenatal se basa en el concepto de 
realizar una intervención para favorecer el 
crecimiento pulmonar (evitar la hipoplasia).

• Las primeras intervenciones consistían en 
cerrar el defecto diafragmático con un parche, 
pero este método no demostró sobrevida 
significativa



• El tto prenatal actual es FETO : fetal tracheal
occlusion



FETO

• Los resultados son controversiales, pues si 
bien se obtiene un mayor volumen pulmonar, 
eso no se correlaciona con una mejoría en la 
función pulmonar.

• Actualmente se llevan a cabo estudios para 
definir la utilización más apropiada de este 
método  





Fisiopatología



Opciones de Manejo

• Se deben considerar los factores de riesgo 
prenatales:

• Hernia sola o asociada a otras malformaciones

• Lado de la hernia: Izquierda, derecha o 
bilateral

• Estómago o hígado intratorácico

• Tamaño del pulmón contralateral

• Edad de gestación al momento del Dg.



Opciones de Manejo

• Si el diagnóstico se realiza prenatal se debe 
procurar que el RN nazca en un centro con 
UCIN especializada, idealmente con iNO y 
ECMO.

• Si LRH es < de 1 existe la opción de FETO
• Se debe tratar de hacer un diagnóstico 
prenatal minucioso para poder determinar las 
posibilidades de sobrevida y la necesidad 
eventual de ECMO



Volumen Pulmonar Fetal: Necesidad de 
ECMO y mortalidad

Neff et al.  AJR 2007



Al Nacer

• No hay consenso en la vía del parto, pero se 
sugiere que sea un parto programado (por la 
logística del tto), alrededor de las 38 semanas, 
ya sea por inducción del parto o por cesárea



EL RN

• La Presentación Clínica puede verse de 3 
formas:

• SDR severo desde el nacimiento 

• Nace bien, pero luego inicia dificultad 
respiratoria

• Cuadro larvado: dificultades en la 
alimentación, enfermedad respiratoria 
crónica, neumónia, obstrucción intestinal



EL RN

SDR al nacer
y abdomen 
excavado, MP 
disminuido en 
lado afectado



Tratamiento Postnatal

• Cambios importantes después del 90`:

• Antes: cirugía de emergencia, ventilación 
agresiva, e hiperoxigenación

• Ahora: Cirugía una vez estabilizado el paciente 
y ventilación “gentil”



Ventilación

• Gentil: propender a ventilación espontánea, sin 
paralizantes, con hipercapnia permisiva y sedación 
mínima para evitar el VILI (baro‐volutrauma)

• Evitar la Hipertensión Pulmonar es el objetivo: se debe 
evitar la hipoxemia y factores asociados a 
vasocontricción: hipotermia, acidosis metabólica, 
dolor.

• Algunos centros sugieren iniciar con VAFO, otros la 
reservan si hay retención de CO2 y previo a ECMO

• Surfactante: su uso no ha mostrado beneficio



Hipertensión Pulmonar

• Si está presente se sugiere iniciar iNO (30% de 
los pacientes responden).

• Recientemente se ha sugerido el uso de PGE1 
en casos de disfunción secundaria severa del 
VD, para mantener el DAP

• Sildenafil: hay reportes de su uso, pero faltan 
estudios



Tratamiento



Seguimiento a Largo Plazo
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Gracias!!!
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