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Resumen

Objetivo: Describir las caracteristicas y manejo de los pacientes con hernia diafrag-
matica congénita ingresados en unidad de cuidados intensivos pediatricos
(UCIP) .

Material Se realizé un estudio descriptivo retrospectivo de pacientes pediatricos
y métodos: con hernia diafragmatica congénita (HDC) ingresados en una UCIP entre
1997 y 2017. Variables estudiadas: edad gestacional y peso al nacimiento,
test de Apgar, sexo, diagnostico prenatal, localizacion de la HDC, malfor-
maciones o alteraciones genéticas asociadas, tratamiento con oxigenacion
por membrana extracorpérea (ECMO) y ventilacion mecanica (VM), repara-
cioén quirurgica, recidiva, problemas en la evolucion y mortalidad.

Resultados: Se analizaron 10 pacientes con HDC posterolateral, 3 casos del lado dere-
choy 7 del lado izquierdo. Se diagnosticaron prenatalmente 7 HDC poste-
riores, 5 fueron izquierdas y 2 derechas. La herniacion hepatica se produjo
en todas las HDC posteriores derechas y solo en 2 izquierdas. La mitad de
las HDC se presentaron de forma aislada, una con deleccioén del cromoso-
ma 22911 y cuatro con malformaciones asociadas, siendo la mas frecuente
la malrotacion intestinal (n=2). La VM fue necesaria en 5 pacientes, con
una mediana de 16 dias en los supervivientes frente a 26 dias en los no
supervivientes. La ECMO se realizoé en un caso de HDC derecha y en dos
HDC izquierda, iniciandose antes de la reparacion quirurgica y se mantuvo
durante esta. Todas las HDC se repararon quirdrgicamente. Precozmente
(< 72h) en 5 de ellas. Tardiamente en 3 casos que precisaron ECMO y en
2 HDC que eran pequefas posteriores izquierdas. En la evolucion hubo 2
recidivas y 3 éxitus. Todos los éxitus precisaron VM prolongada y ECMO.
En los supervivientes las complicaciones mas frecuentes fueron hiperreac-
tividad bronquial y reflujo gastroesofagico.
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Conclusiones:

Palabras clave:

Los resultados del estudio permiten describir una elevada morbimortalidad
y un manejo complejo de estos pacientes.

Hernia diafragmatica congénita. Cuidado prenatal y postnatal
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Introduccion

To describe the characteristics and management of patients with congeni-
tal diaphragmatic hernia (CDH) admitted to a pediatric intensive care unit
(PICUL).

A retrospective descriptive study of pediatric patients with CDH admitted to
a PICU between 1997 and 2017 was conducted. Variables studied: gesta-
tional age and weight at birth, Apgar test, sex, prenatal diagnosis, location
of the HDC, malformations or associated genetic alterations, treatment with
Extracorporeal membrane oxygenation (ECMO) and mechanical ventilation
(MV), surgical repair, recurrence, problems in the evolution and mortality.

Ten patients with posterolateral CDH, 3 cases on the right side and 7 on the
left side are analyzed. 7 posterior CDH were diagnosed prenatally, 5 were
left and 2 right. Liver herniation occurred in all right posterior CDH and only
in 2 left. Half of the CDH were presented in isolation, one with deletion of
22911 chromosome and four with associated malformations, the most fre-
quent being intestinal malrotation (n = 2). MV was necessary in 5 patients,
with a median of 16 days in the survivors versus 26 days in the non-survi-
vors.ECMO was performed in one case of right CDH and in two left CDH.
The ECMO was started before and during the surgical repair. All the CDH
were surgically repaired. Early(<72h) in 5 of them. Delayed in 3 cases that
required ECMO and in 2 CDH those were small left posteriors. In evolution
there were 2 recurrences and 3 deaths. All who died required prolonged VM
and ECMO. In the survivors, the most frequent complications were bron-
chial hyperreactivity and gastroesophageal reflux.

The results of the study allow to describe a high morbidity and mortality and
a complex management of these patients

Congenital diaphragmatic hernia, prenatal and postnatal management

La hernia diafragmatica congénita (HDC) es una
entidad poco frecuente, con una incidencia des-
critade 1-4 casos por cada 10.000 nacidos vivos,
sin embargo, tiene una alta mortalidad a pesar
de los avances en cuidados intensivos. Consiste
en un defecto del desarrollo del diafragma que
provoca la herniacién de las visceras abdomi-
nales a la cavidad toracica, la compresién oca-
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sionada por los érganos abdominales herniados
interfiere en el proceso normal del desarrollo del
arbol traqueobronquial, conllevando a la hipo-
plasia pulmonar y secundariamente una hiper-
tensién pulmonar persistente y grave que no va
a responder al tratamiento convencional, convir-
tiéndose en el factor responsable de la mayoria
de los éxitus'. Existen cuatro tipos de HDC de-
pendiendo de dénde se localice el defecto en el
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diafragma, siendo el mas frecuente en la regién
posterolateral de localizacion izquierda (hernia
de Bochdalek)?.

La mayoria de los trabajos concluyen que la
HDC posterolateral derecha se asocia a una
mayor morbimortalidad, probablemente por
un mayor grado de herniacion hepatica que
es considerado un predictor independiente de
supervivencia asociado a peor pronostico®. La
etiologia es poco clara; actualmente se piensa
que es multifactorial, donde intervienen desen-
cadenantes genéticos y ambientales que inte-
rrumpen la diferenciacion de las células mesen-
quimatosas durante la formacién del diafragma
y otras estructuras somaticas, esto podria ex-
plicar por qué -aunque lo mas comun es que
la HDC se presente de forma aislada- hasta en
un 40% se asocia a alguna alteracion cromo-
sdmica o malformaciones en otros 6rganos®*.
Respecto al tratamiento de la HDC en Cuidados
Intensivos Pediatricos ha habido un cambio en
la actitud terapéutica, pasando de considerar-
se una “emergencia quirurgica”, priorizando la
reparacion quirdrgica precoz y una ventilacion
mecanica (VM) agresiva, a una “emergencia
meédica con componente quirurgico”, donde el
objetivo principal es prevenir el dafio pulmonar
mediante una estrategia de ventilacion pulmo-
nar protectora y estabilizacion hemodinamica,
seguido después de la reparacién quirurgica del
defecto®. El desarrollo de nuevas estrategias te-
rapéuticas como la ventilacion de alta frecuencia
(VAFO)8, oxido nitrico inhalado (NOi)"°y la oxi-
genaciéon de membrana extracorpérea (ECMO)
1012 que sigue siendo el pilar de tratamiento en
la HDC grave, hacen posible este cambio de ac-
titud terapéutica. El objetivo de este estudio es
describir las caracteristicas y el manejo terapéu-
tico de los pacientes con HDC posterolateral in-
gresados en una unidad de cuidados intensivos
pediatricos (UCIP).

Pacientes y métodos

Estudio descriptivo y retrospectivo de pacientes
diagnosticados de HDC posterolateral ingresa-
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dos en nuestra UCIP en el periodo comprendi-
do entre 1997 y 2017. Se utiliz6 como fuente de
los datos las historias clinicas. Se localizaron un
total de doce HDC diagnosticadas entre 1997
y 2017. Se excluyeron del estudio dos HDC
de localizacion anterior, quedando la mues-
tra constituida por diez casos. La informacion
fue procesada a través de una base de datos
computarizada, utilizando el programa estadis-
tico: Statistical Package for the Social Sciences
(SPSS Statistics 20.0.1)

Se analizaron las siguientes variables: edad
gestacional y peso al nacimiento, test de Apgar,
sexo, diagnostico prenatal, localizacion de la
HDC, malformaciones o alteraciones genéticas
asociadas, tratamiento con ECMO y VM, repa-
raciéon quirdrgica, recidiva, problemas en la evo-
lucién y mortalidad. Para el analisis de las varia-
bles cuantitativas se emplearon como medida
de tendencia central la mediana y como medida
de dispersion el rango intercuartilico. Para las
diversas comparaciones entre grupos, debido al
pequeno tamano muestral, se utilizaron test no
paramétricos, utilizando el Test de Fisher para
las variables cualitativas, y U de Mann-Withney
para variables cuantitativas.

Resultados

De los diez pacientes incluidos en el estudio,
tres fueron diagnosticados después del naci-
miento. De estos pacientes sin diagndstico pre-
natal, dosse diagnosticaron en las primeras 24
horas y uno a los tres afios de forma casual; dos
de ellos fueron de localizacion izquierda y una
de localizacidon derecha.De los dos pacientes
sin diagnéstico prenatal que sobrevivieron, uno
necesitdé VM prolongada; y el paciente sin diag-
nostico prenatal que fallecié precisé ademas
ECMO. Del total de pacientes con HDC, tres
precisaron soporte con ECMO, y aunque los
tres se repararon durante el soporte extracorpo-
reo. En ningun paciente pudo retirarse con éxito
el soporte extracorpéreo, falleciendo los tres.

Al comparar el grupo de pacientes supervivien-
tes y fallecidos ambos grupos fueron similares
respecto al sexo, edad gestacional estimada
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Tabla 1. Analisis descriptivo de los diez pacientes con Hernia diafragmatica congénita posterior.
VM: ventilacidn mecanica. ECMO: oxigenacion con membrana extracorpdrea

Datos al nacimiento Exitus Supervivientes p-valor
N 3 7
EG (semanas) 39 (38-39) 39 (36-40) 0,906
Peso al nacimiento (g) 3500 (3000-3500) 3100 (2800-3500) 0,564
Apgar 1 min 6.0 (4.0-6.0) 9.0 (6.0-9.0) 0,032
Apgar 5 min 8.0 (7.0-8.0) 10.0 (8.0-10.0) 0,032
Caracteristicas de los pacientes
Mujer 1 (83%) 2 (28%) 0,708
Diagndstico prenatal 2 (66%) 5 (71%) 0,708
Anomalias cardiacas 0 1(14%) 0,700
Anomalias genéticas 0 1 (14%) 0,700
ucip
Precisaron VM 100% 3 (42%) 0,167
Dias de VM 26.0 (21.0-26.0) 12.0 (7.0-12.0) 0,513
Precisaron ECMO 3 (100%) 0% 0,008
Duracion de ECMO 26.0 (21.0-26.0) 0 -
Cirugia
Reparacion temprana (<72 horas) 0 5(71%) 0.083
Reparacion tardia (>72h) 3 (100%) 2 (28%)
Reparacion en ECMO 3 (100%) 0 0.008

y peso al nacimiento. Un paciente tuvo una
anomalia genética (deleccién del cromosoma
22q11, sindrome de Di George) y otro una ano-
malia cardiaca (coartacién de aorta), ambos so-
brevivieron (Tabla1). Los supervivientes se dife-
renciaron de los éxitus en dos aspectos: los que
no sobrevivieron tuvieron una puntuacion en el
test de Apgar al minuto menor, y menor propor-
cion de diagnostico prenatal, aunque esto Ulti-
mo sin significacion estadistica.

En total, seis de los diez pacientes precisaron
VM, siendo el nimero de dias con VM mayor
en los que fallecieron.Tres de los diez pacientes-
requirieron ademas soporte extracorpéreo con
ECMO durante su ingreso en UCIP. Estos tres
pacientes fueron reparados quirdrgicamente es-

tandoconectados a ECMO y ninguno sobrevivio,
siendo la mediana del soporte extracorporeo de
26.0 dias (21.0-26.0).

Todos los pacientes de la serie se repararon
quirdrgicamente, solo siete sobrevivieron. En el
grupo de los supervivientes, la reparacién qui-
rurgica se realizé antes de las 72 horas en 5 de
ellos (71%). En el grupo de los éxitus, la repara-
cién se hizo mas tardia.

Durante el seguimiento los problemas respira-
torios fueron los mas frecuentes, presentando
seis pacientes crisis de hiperreactividad bron-
quial e infecciones de repeticién (Fig.1). Cuatro
supervivientes presentaron problemas digesti-
vos (reflujo gastroesofagico, colestasis y fallo de
medro). Las comorbilidades ortopédicas se pre-
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sentaron en tres pacientes (pectus excavatum
y escoliosis). Durante el seguimiento dos HDC
posterolaterales recidivaron y fueron de nuevo
reparadas quirdrgicamente. Por ultimo, sélo un
superviviente presenté en el seguimiento pro-
blemas del neurodesarrollo (retraso madurativo).
Discusion

Aunque el diagnostico prenatal se ha incremen-
tado en las Ultimas décadas gracias al cribado
ecografico prenatal a las 20 semanas, donde se
valora de forma sistematica la anatomia fetal in-
cluyendo la visualizacion de los diafragmas, la
ecogenicidad pulmonar y la posicién del cora-
z6n'2, en nuestra serie el diagnostico prenatal
se llevd a cabo solo en siete pacientes. Aunque
es mas dificil el diagnostico de HDC derecha
debido a la similitud de la ecogenicidad hepa-
tica y pulmonar, dos de ellas fueron de locali-
zacién izquierda y solo uno de los que no se
diagnosticaron prenatalmente fue derecha. El
diagnéstico prenatal es fundamental para po-
der descartar otras malformaciones congénitas
asociadas mediante estudio ecocardiografico
dirigido y anomalias cromosdmicas realizando
amniocentesis y/o estudio genético, ademas
de evaluar otros factores predictivos prenata-
les como el tamafno pulmonar fetal, el lado del
defecto y la presencia de herniacion hepatica
con el fin de poder establecer la severidad del
caso y ofrecer un prondstico de supervivencia
individualizado™-'®. Uno de los principales be-
neficios del diagnostico prenatal de HDC es la
anticipaciéon en el manejo, derivando a las ges-
tantes a centros hospitalarios de referencia con
los recursos necesarios, permitiendo iniciar el
tratamiento especifico de la patologia desde el
momento del nacimiento o antes mediante tra-
tamiento intrauterino.

Nuestra serie de pacientes con HDC tuvo una
tasa de anomalias cardiacas y genéticas inferior
a la descrita en la literatura, donde aunque lo
mas comun es que la HDC se presente de for-
ma aislada, hasta en un 40% se asocia a alguna
alteracion cromosdmica o malformaciones en
otros 6érganos, siendo mas frecuentes las car-

vorgpasdiEiica - Volumen 25 | N°2 | Diciembre 2018

diopatias congénitas'. No hubo diferencias en-
tre la localizacion de la hernia y tampoco con
la supervivencia, ya que de los tres fallecidos
ninguno presentaba anomalias genéticas ni car-
diacas y dos de ellos fueron de localizacion iz-
quierda.

Respecto al tratamiento en UCIP de la HDC, ac-
tualmente no existe consenso sobre la estrategia
inicial de ventilacion; algunos autores apuestan
por la VAFO *' como método inicial, mientras
que otros indican primero VM convencional utili-
zando parametros de proteccioén pulmonar (PIP
<25 mmHg, PEEP = 5), con el objetivo de man-
tener Sat02 preductales >85% y postductales
>70%, pasando a VAFO cuando de precisa PIP
>28 mmHg para mantener PaC02 <60 mmHg.
En cualquier caso, no hay diferencias significati-
vas en cuanto a mortalidad y desarrollo de dis-
plasia broncopulmonar utilizando un método u
otro'. Existen otros tratamientos utilizados en
pacientes con HDC cuya evidencia es contro-
vertida, como el uso de surfactante intratraqueal
que no ha demostrado aumentar la superviven-
cia' o el 6xido nitrico inhalado (NOi), que a di-
ferencia seria la primera opcién de tratamiento
en el lactante >34 semanas con hipertensiéon
pulmonar (HTP)"®. En la HTP asociada a la HDC
los resultados son variables y en general aun-
que si se ha descrito una mejoria inmediata en
la oxigenacioén, su uso no ha demostrado ningun
beneficio a largo plazo®.

De los diez pacientes de nuestro analisis des-
criptivo, tres pacientes (30%) precisaron soporte
con ECMO, de los cuales no sobrevivié ninguno.
Los resultados de las series publicadas en cuan-
to a la supervivencia con el uso de la ECMO son
contradictorios, siendo la supervivencia un 51%
segun el Ultimo registro de la “Extracorporeal
life support organization” (ELSO) 2. Por tanto, la
seleccion de los pacientes que se beneficiaran
de este soporte cardiorrespiratorio supone un
gran dilema, por ello generalmente se reserva
esta técnica para aquellos pacientes en los que
fracasa el tratamiento médico convencional (Ta-
bla 2), como se hizo en nuestro centro, donde la
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Tabla 2. Modificado de referencia 6

Criterios de seleccidn para el inicio de ECMO

C: PIP > 28 O MAP > 17 para lograr Sat02 > 85%

mas 12-24h)

F. IO > o igual 40 en las ultimas 3 h.

A: Incapacidad para mantener Sat02 preductal> 85% o Sat02 postductal> 70% junto con “B”.

B: Aumento de PaCQO2 y acidosis respiratoria con pH <7.15 a pesar del manejo éptimo del respirador

D: Hipoxia con acidosis metabdlica (pH < 7.15 y lactato > o igual a 5)

E: Hipotension resistente a fluidos y terapia inotrépica + oligoanuria (diuresis < 0.5 ml/kg/g en las ulti-

indicacion del ECMO fue la persistencia del fra-
caso respiratorio a pesar de aplicar parametros
maximos de VM.

Los criterios para iniciar ECMO estan bien es-
tablecidos, estando descrito incluso el uso de
ECMO de forma precoz en la HDC con hipoxe-
mia con el fin de utilizar durante el soporte ex-
tracorpdreo una estrategia de ventilacion pro-
tectora que deje el pulmén en reposo y asi evitar
la lesion pulmonar relacionada con el respirador.
Sin embargo, aunque existen unos criterios cla-
ros para iniciar el soporte mecanico circulatorio
y/0 respiratorio (Tabla 2), no existen publicados

resultados que puedan predecir con exactitud
la mortalidad previa al inicio del soporte con
ECMO en estos pacientes, ni se han publicado
criterios biendefinidos para el destete de esta
técnica. Varios estudios concluyen que se nece-
sitan mas de 4 semanas o incluso una segunda
ECMO para lograr una mejora de la funcion pul-
monar''-2'22_ Sin embargo, los datos del registro
de la ELSO, muestran un aumento de mortali-
dad cuando el paciente permanece con soporte
en ECMO por encima de las dos semanas?*-?4,
En nuestra serie la mediana de la duracién del
soporte con ECMO fue de 26.0 dias, y proba-

Neurolégico

Recurrencia

Ortopédico

Digestivo

Morbilidades de los pacientes con Hernia Diafragmatica
Congénita

Respiratorio

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90%

Figura 1. Morbilidades de los siete supervivientes con hernia diafragmatica congénita posterior.
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blemente el fracaso de este soporte estuviese
determinado porque los pacientes presenta-
ban un alto grado de hipoplasia pulmonar. En
cualquier caso, la hipoplasia pulmonar conlleva
a HTP persistente y severa que no responde al
tratamiento convencional ni a ECMO?, convir-
tiéndose en el factor responsable de la mayoria
de los éxitus.

La proporcion de pacientes en nuestra serie
que sobrevivieron al alta fue del 70%. En este
estudio no hemos demostrado una asociacién
significativa entre el diagndstico prenatal y la
supervivencia, sin embargo, el incremento del
diagnéstico prenatal junto con el parto contro-
lado en hospitales terciarios con unidades de
UCIP que puedan ofrecer soporte extracorpo-
reo, y una mejor comprension de la fisiopato-
logia entendiendo que lo que provoca la insu-
ficiencia respiratoria no es la HDC per se, si no
la hipoplasia pulmonar con HTP asociada, ha
conseguido mejorar el pronéstico y aumentar la
supervivencia®-?’,

La HDC esta asociada a una gran morbilidad?14,
desarrollando a largo plazo fundamentalmente
problemas respiratorios, que estan presentes en
el 86% de los supervivientes de nuestra serie,
ademas de nutricionales (reflujo gastroesofa-
gico, aversiéon por alimentos y fallo de medro),
neurologicos (retraso psicomotor y pérdida au-
ditiva) y musculo-esqueléticos (pectus excava-
tum y escoliosis). Por tanto son pacientes que
requieren un seguimiento por un equipo multi-
disciplinar.

La limitacion mas importante de este estudio
descriptivo retrospectivo es el escaso tamano
muestral, ya que el trabajo se ha llevado a cabo
en un solo centro hospitalario.

En conclusién en este estudio de HDC, a pesar
del soporte intensivo precoz llevado a cabo, se
describe una elevada morbimortalidad y un ma-
nejo bastante complejo de estos pacientes. Dada
la escasa incidencia de HDC en nuestro medio,
seria necesario realizar estudios multicentricos
prospectivos para valorar la situacion actual y
poder obtener resultados mas significativos.
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