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Introduccion:

La Hernia Diafragmatica Congenita (HDC), es una afeccion que se caracteriza por alteracion
del desarrollo del diafragma con herniacion del contenido abdominal hacia el torax.

Su incidencia varia entre 1:2500 a 1:3.500 recién nacidos vivos. La HDC izquierda es mas
frecuente que la derecha (6:1), son raros los defectos bilaterales. 90% de HDC son defectos
posterolaterales ( H. Bochdalek) y el 9% restante son defectos anteromediales (H Morgagni).

La gran mayorfa de los casos se presentan como defectos aislados, sin embargo, se
describe asociacion con otras malformaciones en el 40% de los pacientes, siendo las mas
frecuentes los defectos cardiacos principalmente defectos septales, coartacion aortica,
hipoplasia ventricular y Fallot. Ademas puede presentarse dentro del contexto de anomalias
cromosomicas como frisomias 13, 18, 21, Turner, tetrasomia de 12p ( Pallister Killian), Marfan.

La sobrevida, que ha mejorado en los Ultimos afios, varia entre 70-90%, La morbimortalidad
de estos pacientes depende de la presencia de malformaciones asociadas, del diagndstico
antenatal oportuno, de la determinacion — antenatal del pronostico (hipoplasia pulmonar,
presencia de higado intratoraxicas) del manejo de estos pacientes en centros con experiencia
y de la optimizacion de los cuidados postnatales.

Etiologia:

Su etiologfa es multifactorial, estan involucrados factores genéticos y ambientales. Se produce
por una alteracion de la embriogénesis, a las 8-10 semanas de gestacion no fusionandose
los pliegues pleuroperitoneales, estructuras involucradas en el desarrollo del diafragma, antes
del ingreso del intestino medio a la cavidad peritoneal,

En la fisiopatologia de esta enfermedad hay que considerar tres elementos la hernia
diafragmatica propiamente tal, hipoplasia pulmonar y la herniacion de 6rganos abdominales
hacia el torax. La hipoplasia pulmonar se traduce en menor nimero de bronquios terminales
y unidades alveolares y por tanto menor superficie de intercambio gaseoso, afecta al pulmon
ipsilateral a la hernia pero también al contralateral. Ademas ocurren cambios a nivel de
vasculatura pulmonar, con disminucion del numero de vasos sanguineos, hipertrofia de la
capa muscular, remodelacion vascular, lo que ocasiona una respuesta anormal del musculo liso
vascular ante la hipoxia, que influye en la respuesta que presentan los pacientes a la terapia.

Diagndstico prenatal y factores prondsticos:

El diagndstico de HDC puede ser realizado en forma antenatal mediante la ultrasonografia
prenatal (USP). Los hallazgos sugerentes de HDC son: ausencia del estomago en su ubicacion
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infraabdominal, visualizacion de masa heterogénea en cavidad toracica (estémago, intestinos
y eventualmente higado en cavidad pleural), desviacion de mediastino y de eje cardiaco,
polihidroamnios.

Un factor a considerar para evaluar pronostico es la medicion del indice LHR (indice pulmdn/
cabeza) que intenta estimar el grado de hipoplasia pulmonar asociada a HDC y LHR O/E que
relaciona volumen pulmonar en funcién de la edad gestacional, este ultimo indice es el mas
recomendado, ya que los pulmones crecen 4 veces mas que la cabeza durante la gestacion
En general, los RN con antecedente de indice LHR < 1, después de las 24 semanas de
gestacion, tienen mal prondstico, con menor sobrevida y mayor probabilidad de necesidad de
ECMO. No se reporta sobrevida en aquellos con indice LHR < 0,6.

La resonancia nuclear magnética (RNM) fetal aporta la medicion de volumen pulmonar de
una manera mas fiable y menos operador dependiente que la USP. Estudios muestran que
volimenes pulmonares < 25% del esperado se asocian con mortalidad cercana al 90% a
diferencia de volimenes pulmonares > 45% del esperado en quienes se estima mortalidad
menor al 20%. La RNM, ademas proporciona informacion en relacion al grado de herniacion
de higado en torax, lo que afecta en forma directa la sobrevida, la necesidad de ECMO
y la morbilidad neonatal temprana. Algunas publicaciones indican sobrevida de 75-95 %
en aquellos pacientes con higado en cavidad abdominal a diferencia de solo un 45% de
sobrevida en los pacientes con higado en térax.

La presencia de anomalias asociadas ensombrece el pronostico al igual que las alteraciones
cromosémicas. El manejo adecuado de estos pacientes requiere  descarte de ofras
malformaciones mediante USP y realizacion de cariograma antenatal.

Manejo obstétrico antenatal:

Ante la sospecha diagnostica, se debe realizar USP para evaluar volumen pulmonar y
descartar ofras malformaciones, principaimente cardiacas. Se debe realizar RMN fetal para
evaluar posicion hepatica y volumen pulmonar, y realizar cariograma.

El manejo es expectante con vigilancia de condicion fetal mediante USP. Se recomienda
la administracion de corticoides antenatales si el parto ocurre antes de las 34 semanas de
gestacion.

En forma experimental en aquellos fetos con mal pronostico con LHR < 1 e higado toracico,
se ha intentado estimular el crecimiento pulmonar a través de la oclusion transitoria de fraquea
mediante la instalacion de balon. Este procedimiento fetal, se realiza en fetos a las 28 semanas
de gestacion con retiro alas 34 semanas, se ha descrito como principal complicacion el parto
prematuro, a pesar de lo cual incrementaria la sobrevida de 24 a 49%.

La resolucion de estas gestaciones debe ser planificada en centros hospitalarios de nivel
terciario con experiencia. El tiempo'y la via del parto no es clara. Se recomienda resolucion con
38 semanas 0 mas de gestacion, aunque algunos estudios muestran menor morbimortalidad
en aguellas gestaciones resueltas entre las 40-41 semanas, El nacimiento via cesarea no ha
demostrado incidir en forma significativa en el pronostico de estos pacientes.

Diagndstico Post Natal:
A pesar del aumento en la cobertura del control prenatal y de los avances en USP, el
diagndstico antenatal no se logra en todos los casos (11-33%). En aquellos pacientes sin
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diagndstico previo, la presentacion clinica mas frecuente es un distrés respiratorio severo
acompanado de clanosis persistente, abdomen excavado, auscultacion de latidos cardiacos
desviados, asimetria en la auscultacion pulmonar. En raras ocasiones se presenta con clinica
de dificultad en la alimentacion, infecciones respiratorias a repeticion u obstruccion intestinal.
El diagndstico se confirma con la Rx AP-L de torax en que se aprecia la presencia de  intestino
en el hemitorax comprometido.

Se debe considerar dentro del diagnostico diferencial las cardiopatias congénitas ciandticas,
la hipertension pulmonar persistente del recién nacido, las malformaciones pulmonares,
relajacion diafragmatica, hipoplasia pulmonar secundaria a ofras causas.

Manejo postnatal:

En sala de parto se recomienda monitorizar a los recién nacidos e intubacion inmediata,
evitando la ventilacion a través de mascara facial La ventilacion a presion positiva se debe
realizar a fravés de bolsa autoinflable o reanimador en T evitando el uso de presiones mayores a
25 cm H20. La saturacion objetivo preductal es de 80-95% iniciando con FIO2 1, y gjustando
segun saturacion. Se debe instalara SOG/SNG con aspiracion continua para descomprimir el
intestino y favorecer la expansion pulmonar. No se recomienda el uso de surfactante.

El manejo general de estos pacientes incluye sedacion adecuada con opiodes, 1o que facilita
el manejo de la HP y del dolor post cirugia. El uso de blogueadores neuromusculares debe
ser evitado. Se debe propiciar un balance hidrico negativo, restringiendo aportes los primeros
dias a valores entre 40-60 ml/k/d. Es recomendable el apoyo nutricional precoz con nutricion
parenteral.

El manejo ventilatorio tiene por objetivo minimizar el dano pulmonar inducido por ventilacion
mecanica, utilizando una ventilacion gentil, ya sea convencional o de alta frecuencia, se
sugiere mantener saturaciones preductales entre 85-95% con un target post ductal >=70%
y PCO2 entre 45-60 mmHg. Se recomienda usar en VM convencional PIM < 25, peep 3-5,
Tl cortos con FR ajustadas segun PCO2. En HFO se recomienda usar la minima PMVA para
lograr reclutamiento pulmonar adecuado ( 8 EIC a derecha)

Se debe asegurar adecuada perfusion de organos blanco manteniendo pH >= 7.20, lactato
<5 mmol/it y diuresis >=1 ml/k/h. El rango de presion arterial sistémica deseable debe ser
apropiado para la edad gestacional del paciente y lo suficientemente alto para favorecer el
shunt de izquierda a derecha a traves del ductus arterioso. Cualquier signo de hipoperfusion
debe ser manejado con reposicion de volumen en bolo mediante solucion salina y seguido
de apoyo con indtropos (dopamina/dobutamina/epinefrin).

El manejo de la hipertension pulmonar (HP) debe incluir la evaluacion ecocardiografica dentro
de las primeras 24 horas de vida, la que nos dara informacion acerca de la presion en arteria
pulmonar y de la funcién de ventriculo derecho-izquierdo. El manejo de la HP y la disfuncion
ventricular prima sobre la reparacion quirdrgica.

Se recomienda la evaluacion ecocardiografica seriada para evaluar respuesta a las terapias
implementadas.

Algunas publicaciones promueven el uso de prostaglandina ET en el caso de HP con
disfuncion del VD y ductus arterioso pequefo, con el objeto de mantener una valvula de
escape a la presion pulmonar y no empeorar la funcion ventricular.

El uso de corticoides esta recomendado solo si existe insuficiencia suprarrenal demostrada.

ElINO no ha demostrado ser efectivo en el manejo de HP en pacientes con HDC, estudios
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clinicos no han demostrado su efectividad en mejorar sobrevida y disminuir la necesidad
de ECMO, sin - embargo, se observa una respuesta positiva en algunos casos, por lo que
se recomienda realizar una prueba terapeutica si el indice de oxigenacion (I0) es mayor a

20. INO debe ser administrado por al menos una hora y se considera que hay respuesta al
fratamiento si hay un incremento en la Pa02 de 10-20 mmHg o de un 10% de la saturacion
arterial de 02.

Puede considerarse el uso de milrinona (inhibidor fosfodiesterasa 3) en el caso de HP y
disfuncion de ventriculo izquierdo dado su efecto lusitropo e indtropo. Limitan su uso la
presencia de arritmias e hipotension sistémica.

Sildenafil, mejora la funcion cardiovascular y la oxigenacion en pacientes con HDC,
eventualmente puede mejorar la respuesta a iINO y disminuir el riesgo de rebote de HP en
pacientes en fase de weaning de iNO.

QOtros vasodilatadores pulmonares como prostaciclina, lloprost y Bosentan se han usado
en pacientes neonatales como terapia experimental. Aun no hay estudios randomizados vy
controlados que recomienden su USo.

Debido a los avances en el manejo postnatal de pacientes con HDG, el uso de ECMO como
terapia de rescate ha disminuido. ECMO reduce la mortalidad en pacientes con HDC, con
fasas de sobrevida > 50% post ECMO. Son indicaciones generales de ECMO:  saturacion
< 85% preductal o 10 > 40 con terapia ventilatoria optima, hipotension sistémica refractaria
a volumen e indtropos, PCO2 > 60 pH < 7,15, Quedan excluidos aquellos pacientes
con malformaciones mayores, sindromes genéticos 0 que tengan evidencia de disfuncion
neurologica grave.

Cirugia:

El momento de la cirugia debe estar relacionado con la estabilidad hemodinamica v
respiratoria. Algunos autores consideran como paciente estable aquel que requiere PIM <
24, PMVA <12 , estado acido base y hemodinamia normal , HP resuelta. Algunos pacientes
por su inestabilidad requieren uso de ECMO , realizandose la reparacion quirdrgica en ECMO
0 después de este.

La técnica quirdrgica clasica contempla la cirugia abierta con reduccion de visceras a
abdomen y reparacion del defecto mediante sutura o parche de Goretex. Sin embargo en los
Ultimos afios han ganado popularidad las tcnicas quirdrgicas minimamente invasivas, a pesar
de un alto riesgo de recurrencia.

Pronéstico:

La prematuridad, el grado de hipoplasia pulmonar, la ventilacion mecénica, la toxicidad por
oxigeno y las anomalfas vasculares juegan un rol importante en la mortalidad asociada a HDC.

Las tasas de sobrevida varian entre 60-70% hasta 90% en centros con experiencia y con
altos volimenes de manejo de este tipo de pacientes.

Los pacientes que sobreviven presentan morbilidades a largo plazo que incluyen afectaciones
del sistema respiratorio, mal nutricion, hipoacusia, alteraciones en le neurodesarrollo
recurrencia de HDC. Es importante el manejo multidisciplinario de estos pacientes orientados a
la deteccion de complicaciones en forma temprana, asegurar adecuada nutricion, evaluacion
de funcion pulmonar, seguimiento ecocardiografico y rehabilitacion oportuna en el caso de
presentar alteraciones en el neurodesarrollo.
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