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Resumen. Los pacientes con hernia diafragmética congénita (HDC)
e importante hipertension pulmonar son inmanejables con € soporte
ventilatorio y farmacolégico habitual. El uso de la oxigenacién
extracorporea de membrana (ECMO) se ha mostrado eficaz en el
tratamiento de estos nifios. Analizamos €l material clinico de 47
pacientes con HDC sintomética en |as primeras 24 horas de vida tratados
en nuestro centro durante |os Ultimos siete afios (1987-1994). Todos los
pacientes fueron sometidos a ventilacion mecénica convenciona (VMC)
y soporte hemodinamico habitual. En 12 casos se aplico la ventilacion de
adtafrecuencia (VAF). Se obtuvieron, para cada uno de los neonatos
estudiados, pardmetros ventilatorios y gasométricos: indice de
oxigenacion* (10), indice ventilatorio** (1V) y PCO; postductal. Como
parametro morfométrico estudiamos el indice pulmonar*** (IP) en
aquellos pacientes fallecidos alos que se les realizé el estudio
necropsico. La supervivenciaglobal de la serie fue del 60%. Mostraron
diferencias significativas (p < 0,001) el IV y & 10 (pacientes
sobrevivientes vsfallecidos), con valores de 460,9+303 vs 1.532+500,6
parae IVy de10,3+5,7vs46,2 + 37,8 parael 10. No mostraron
diferencias significativas los valores de PCO, postductal. El valor medio
del IPenlos 15 casos en los que se realizo €l estudio necrépsico fue de
0,0072 + 0,002 (normal > 0,015). Los coeficientes de regresion del 1P
con los distintos factores prondsticos no fueron estadisticamente
significativos. Establecimoslarelacion entre el 10y el 1V obteniendo
tres zonas con carécter prondstico. Con valoresde |V < 1.000 e 10 < 40
todos | os pacientes sobrevivieron; con 1V > 1.000 e [O > 40 todos los
recién nacidos fallecieron. El 21,6% de los nifioscon IV > 1.000 e
10 < 40 sobrevivieron. En nuestra experiencia el uso de VAF no ha
condicionado variacion en el prondstico de estos pacientes, pero creemos
que el uso del ECMO en aguellos pacientes con |V > 1.000, y sobre todo
en aquellos que ademés tuvieran un 10 < 40, podriaincrementar la
supervivencia en esta malformacion congénita* 10=FiO, x MAVP/PO,
postductal x 1.000 (MAVP=Presion media vias aéreas) ** IV=FR x
MAVP (FR= Frecuencia respiratoria). *** 1P= Peso pulmonar/Peso
corporal.
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extracorporeal membrane oxygenation (ECMO) has been successful in
some of them as an dternative in their management. Patients and
methods: We studied the charts of 47 neonates with CDH, symptomatic
within 24 hours of birth, treated in our institution during the last seven
years (1987-1994). In al of them, conventional ventilation and
hemodynamic support was used. In 12 patients high frequency
ventilation (HFV) was used and two survived. In all patientswe
analyzed the following ventilatory and gasometric parameters:
Oxygenation index (Ol)*, ventilatory index (VI)** and postductal
PCO.. In 15 neonates who did not survive, a necropsy was performed
and amorphometric parameter, pulmonary index (Pl)*** was studied.
Results: The overal survival was 60%. VI and Ol showed significant
differences (p < 0.001) between survivors and non-survivors with values
of 460.9 + 303 vs 1532 + 500.6, respectively for VI and 10.3 + 5.7 vs
46.2 + 37.8, respectively for 10. There were no significant differencesin
postductal PCO,. Mean Pl in the 15 non-survivors was 0.0072 + 0.002
(normal >0.015). Regression coefficients of Pl with Ol or VI were not
significant. Neonates with V1 < 1000 and Ol < 40 survived. All patients
with VI > 1000 and Ol > 40 died. Some babies with VI > 1000 and
Ol <40 (21.6%) survived. Conclusions: In our experience, the use of
HFV did not improve the prognosis of these patients, but we believe that
the use of ECMO in those patients with VI > 1000, and overall , patients
with VI > 1000 and Ol < 40 would improve the survival rates of this
congenital malformation.

*Ol = FiO, x MAP/ PO; postductal x 100. (MAP = Median airway
presure).

**VI = VRx MAP (VR = Ventilatory rate).

***P| = Pulmonary weight/Body weight
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CONGENITAL DIAPHRAGMATIC HERNIA: ANALYSISOF
RESULTSAND PROGNOSTIC FACTORSPRIOR TO
DEVELOPING A PROGRAM OF EXTRACORPOREAL
MEMBRANE OXYGENATION (ECMO)

Abstract. Background: Some neonates with congenital
diaphragmatic hernia (CDH) and persistent pulmonary hypertension are
not adequately oxygenated with conventional treatment. The
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Introduccion

El primer paciente con hernia diafragmética congénita (HDC)
intervenido con exito fue descrito por Ladd y Gross en 19400,
para quienes lainsuficiencia respiratoria que presentaban estos
pacientes se debia ala compresidn del pulmon por las visceras
abdominales introducidas en el torax através del defecto dia-
fragmético; de ahi el caracter de urgencia quirdrgicaque haman-
tenido esta patologia durante a gunos afios. Estudios posterio-
res, como los de Iritani en 1984@), han sugerido que el defecto
primario puede ser la hipoplasia pulmonar que condicionaria se-
cundariamente el defecto diafragmético. Hoy sabemos que el
problemavital de estos pacientes asientaen su pulmon mas que
en laanomalia anatémicadel diafragma, lo que condicionauna
conducta quirdrgica menos urgente.

A pesar de los grandes avances en lareanimacion y cuida-
dos perinatales, esta malformacidn no ha experimentado, co-
mo otras, un aumento espectacular en su supervivencia®.
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Tabla | Malformaciones asociadas (12,76%)
S. Fryns
Cardiopatia

A. Esofago
Onfalocele

E. Hirschsprung

R R RN

Varios parametros se han empleado para predecir la evo-
lucion de los pacientes con HDC sintomética en las primeras
24 horas. En un principio € pH < 7,0, la presion parcial arte-
rial de CO,> 60 mmHg y la presion parcial arterial de
0O, < 40 mmHg eran consideradados de mal pronostico®.
Harrington y cols® sefialaron que la supervivencia eraim-
probable cuando ladiferenciaaveolo-arteria de O, (Aa-DOy)
era superior a 500 mmHg con oxigeno a 100%. Bohn® intentd
correlacionar en 1984 |os val ores gasométricos en sangre con
la frecuenciarespiratoriay la presidn ventilatoria necesarias
para mantenerlos, como método de valorar €l grado de hipo-
plasia pulmonar; formul6 asi € indice de ventilacion (IV=FR
X MAVP); Valores del 1V superiores a 1.000 se consideraron
desfavorables para el paciente.

El indice de oxigenacion (10) ha sido otro indice prondsti-
co empleado; se definié como larelacion entre la presion par-
cial deoxigenoy lapresién mediaen las vias aéreas con la pre-
sién parcia de oxigeno postductal (10=FiO,x MAVP/PO, post-
ductal x 1.000). Los valores de 10 > 40 han sido considerados
de mal prondstico y asi mismo criterio de oxigenacion extra-
corporea de membrana (ECMO)™.

Desde que en 1976 Bartlett® publico sus primeros resulta-
dos con |la oxigenacién extracorpdrea de membrana, e ECMO
ha mejorado la expectativa de incrementar la supervivencia en
estos pacientes afectos de HDC con importante hipertension pul-
monar inmanejables con €l soporte ventilatorio y farmacol égi-
co habitual. La seleccion de criterios paralainclusion en un pro-
grama de ECMO permanece en controversia®.

Como un paso previo alainstauracion de un programa de
ECMO hemos considerado necesario valorar nuestros resulta
dos en pacientes con HDC tratados con |as medidas convencio-
naes (“asistenciadptima’) alavez que hemos intentado definir
|os pardmetros ventilatorios y gasométricos capaces de indicar
en nuestro medio qué pacientes puedan beneficiarse de un pro-
gramade ECMO.

Material y métodos

Estudiamos los pacientes con hernia diafragmética congé-
nita sintomética durante las primeras 24 horas de vida, trata-
dos en nuestro centro en los Ultimos siete afios (1987-1994).

Unavez establecido el diagnéstico, los pacientes fueron so-
metidos aintubacion orotragueal y ventilacion mecanica con-
vencional con presiones parciales de oxigeno (FiO,) de 0,6 a
1, frecuencias ventilatorias altas de 60 a 110 ciclos/min, con pre-
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Tabla Il  Factores generales (edad gestacional,
peso y tiempo hasta la intervencion) en el
grupo | (vivos) y el grupo Il (fallecidos)

Grupol (n=27)  Grupo |l (n=20) P
Edad gestacional 38,226 39,1+1,6 NS
(semanas)
Peso (gramos) 2.836 + 643,8 2.745 + 5475 NS
TO Intervencion 138+ 19 6,5+ 37 NS
(horas) (n=15)

sion inspiratoria (PIP) de 25 a 35 cm H,O y presiones positi-
vas espiratorias (PEEP) de 0 a 2 cm H,O con tiempos inspira-
torios cortos. Soporte hemodinamico con cristaloides, transfu-
siones, drogas vasoactivas (dopaminay/o dobutamina), moni-
torizacion prey postductal, y vasodilatadores pulmonares hasta
conseguir la estabilizacion hemodindmicay gasométrica. En los
casos de no estabilizacion preoperatoria se utilizé laventilacion
de altafrecuencia (VAF) en ambas modalidades de oscilacién y
percusién con frecuencias de 500-600 ciclog/min.

Estudiamos en todos nuestros pacientes |os siguientes para-
Metros;

1. Parametros generales:

- Presencia de anomalias asociadas,

- Edad gestacional,

- Pe«sol

- Tiempo transcurrido desde su ingreso hasta laintervencion.
2. Parametros ventilatorios y gasométricos

- Indice de oxigenacion (10=F O, x MAVP/PO, postductal

x 1000 siendo MAV P=Presion media vias aéreas).

- Indice ventilatorio (IV=FR xMAVP siendo FR= Frecuencia

respiratoria)

- PCO; postductal.

3. Parametros morfométricos (en agquellos pacientes fallecidos
aquienes se lesrealizé necropsia):

- Indice pulmonar (1P= Peso pulmonar / Peso corporal)

Agrupamos a |os pacientes que sobrevivieron en € grupo |
y alosfallecidosen e grupo II.

L as variables numéricas se describieron estadisticamente y
se expresan como media+ DS. Ladiferencias entre grupos se
comprobaron mediante pruebas paramétricas (test “t” de Student,
no pareado ados colas). El indice pulmonar se correlaciond con
variables ventilatorias y gasométricas selecionadas mediante r
de Pearson. Se acept6 como nivel de significancia estadistica
unap < 0,01.

Resultados

Hemos estudiado 47 recién nacidos de menos de 24 horas
delosque el 12,76% presentaban anomalias asociadas (Tablal).
Excluimos dos pacientes con sindrome de Fryns cuyas malfor-
maciones eran incompatibles con lavida (hernia diafragmética
congenita asociada a hipoplasia de miembros, caraburda, y ano-
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Valores medios del indice de ventilacion
(1V), indice de oxigenacion (10), y PCO;
postductal en el grupo | (vivos) y el grupo

Tabla Il

Il (fallecidos)
Grupol| Grupo Il p
\% 460,9 + 303 1.532 + 500,6 < 0,001
10 10,3+5,7 46,2+ 37,8 < 0,001
PCO, 38177 55,9+ 21,6 NS
] Bl
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ZonaA: 1V <1.000 e |0 < 40: 24 casos, 100% supervivencia.
ZonaC: IV >1.000el10 < 40: 11 casos, 21,6% supervivencia.
ZonaB: 1V >1.000 e 0 > 40: 10 casos, 100% mortalidad.

Figura 1. Relacion indice de ventilacion (IV) e indice de oxigenacion (10).

malias cardiovasculares, gastrointestinal es, genitourinarias, ocu-
lares, linféticasy del sistema nervioso central@9). Delos 45 res-
tantes, 27 (60%) sobrevivieron; 18 fallecieron en el periodo ne-
onatal (40%); 3 de ellos antes de haber sido intervenidos (6,66%)
y los 15 restantes tras la correcion quirlrgica.

El 51% (23) fueron mujeresy el 49% (22) varones. Solo el
30% fueron diagnosticados prenatalmente. Fueron remitidos de
otros centros € 40% de los casos, delos cuaesfalecieron € 30%
(5/18), en una proporcion similar ala de los nacidos en nuestro
centro que fue del 40% (11/27); ladiferencia podria deberse aque
los pacientes de peor prondstico no sobreviven a un traslado.

Respecto ala edad gestacional, peso a nacimiento y tiem-
po transcurrido hasta laintervencién no encontramos diferen-
cias significativas entre los pacientes que sobrevivieron y losfa-
Ilecidos (Tablall), siendo la media de nuestra serie de 2.800 +
602 g para el peso, 38,57 + 2,30 semanas de edad gestacional
y 11,21 + 15,66 horas de tiempo transcurrido hasta la interven-
cion.

Presentaron un defecto diafragmético posterolateral izquierdo
39 casos (86,6%), 5 casos (11,1%) presentaron hernia diafrag-
mética derechay un enfermo presentd un defecto anterior del
septum transverso.
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Tabla IV Porcentaje de pacientes y su
supervivencia segun los valores del indice
de ventilacion (V) e indice de

oxigenacion (10)

Pacientes (%)  Supervivencia (%)
10<40 68 84,3
10> 40 29,7 0
IV <1.000 51 100
[V >1.000 46,8 13,6

En los nifios intervenidos se realiz6 sutura diafragmaticaen
34 (75,5%), y se precisd colocar material protésico parael cie-
rre del defecto en 8 (17,7%), de los que fallecieron 7.

En 12 pacientes (26,6%) se empled laventilacion de dtafre-
cuencia de los que solamente 2 sobrevivieron (4,4%).

El IV fuede 460 + 303 para€dl grupo delosvivosy de 1.532
+ 500,6 para e grupo de los fallecidos siendo la diferencia es-
tadisticamente significativa. El 10 fuede 10,3 + 5,7 paralos so-
brevivientesy de 46,2 + 37,8 paralosfallecidos siendo también
la diferencia entre ambos grupos estadisticamente significativa;
no fue asi paralos valores de PCO, postductal (Tablalll).

De los 18 pacientes fallecidos, 15 pudieron ser estudiados
por necropsia. El indice pulmonar medio fue de 0,0072 + 0,002,
con un rango de 0,004-0,010 (valor normal 0,015).

Los coeficientes de regresion entre el 1Py los distintos pa-
rametros ventilatorios y gasométricos fueron de r= 0,321 para
el 1V, r=0,03 para€el |0y der= 0,458 parala PCO, postductal,
ninguno de ellos estadisticamente significativo.

La supervivencia seglin los valores aislados tanto ventilato-
rios como gasométricos se muestran en latabla|V; El 84,3% de
los pacientes con 1O < 40 sobrevivieron, mientras que con va
loresde 10 > 40 lasupervivenciafue nula. Sélo € 13,6% delos
casos con |V > 1.000 sobrevivieron mientras que € 100% delos
que presentaron IV < 1.000 sobrevivieron.

Ladistribucion de todos los casos seglin sus valores de IV/10
semuestraen lafigural. ConvaoresdelV > 1.000e10 > 40 fa
llecieron & 100% (10 casos); sobrevivieron € 100% de los pacientes
conlV <1.000el0 <40 (24 casns); El 21,4% delosnifios con va
loresde |V > 1.000 pero 1O < 40 sobrevivieron (11 casos).

Discusion

A pesar delos grandes avancesintroducidos en € tratamiento
delaHDC, sobre todo en |os pacientes que no responden al tra-
tamiento convencional, las cifras de supervivencia no han ex-
perimentado el incremento esperado y raramente sobrepasan
el 60%3. Ello no parece debido, como sucede en otras anoma-
lias congénitas neonatales, al efecto letal de las posibles mal-
formaciones complgjas asociadas, puesto que su incidencia es
ciertamente baja (12,76% en nuestra serie), no pudiendo ha-
cerselas responsables directamente de |a el evada tasa de morta-
lidad™, En nuestra experiencia, solo dos pacientes presentaban
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un complejo polimalformativo (sindrome de Fryns) incompati-
ble conlavida® (Tablal). Deigual maneraotros factores peri-
natales (edad gestacional, peso a nacimiento), eran similaresen
los que fallecieron y en los que permanecen vivos (Tablall).

Andizamos € tiempo transcurrido hastalaintervencién qui-
rargica(Tablall); Aunque las diferencias no fueron estadistica-
mente significativas, observamos que |os pacientes que so-
brevivieron tenian un intervalo de tiempo mayor hasta lainter-
vencion (13,8 + 19 horas) debido a que en estos conseguimosla
estabilizacién hemodindmicay gasométrica como aconsejaron
yaen 1986 Cartlidge y cols*2. En |os pacientesfallecidos €l in-
tervalo hasta laintervencion fue inferior, de 6,5 + 3,7 horas, a
Ilegar a un acuerdo neonatologos y cirujanos en un intento de
modificar con laintervencion la evolucion, posiblemente fatal,
con €l fracaso del tratamiento convencional.

En el momento actual, numerosos autores propugnan un pe-
riodo de estabilizacion prolongado debido a que lacirugiain-
mediata puede alterar |a compliance pulmonar aumentando la
frecuencia de mortalidad(3.

Otras modalidades de ventilacién mecanica, como lade al-
tafrecuencia que, empleando volUmenesinferiores a del espa-
cio muerto pulmonar con grandes frecuencias intentan conse-
guir mayor intercambio a nivel de la membrana alveol o-capi-
lar4, tampoco ha mejorado notablemente el prondstico de es-
tos pacientes en nuestra serie, puesto que habiéndola utilizado
en 12 casos, solamente dos de ellos sobrevivieron.

Mltiples pardmetros se han empleado clésicamente para
predecir la evolucion de los pacientes con HDC, como el pH,
PCO.y PO, prey postductal. En nuestra experiencia exclusi-
vamente el IV y el |0, aidados o asociados, han sido parame-
trosfiablesy predictivos (TablalV, Fig. 1).

Nuestros datos confirman los de Bohn®; |os pacientes con
IV > 1.000 presentan una evolucién desfavorable. En nuestro
estudio todos los nifios que presentaron un |V < 1.000 evolu-
cionaron bien sin complicaciones. El |0 también hasido con-
siderado como otro factor prondstico. En nuestraserie € 10 mos-
tro diferencias significativas entre ambos grupos, falleciendo to-
dos aquellos pacientes con 10 > 40.

La hipoplasia pulmonar que acompafiaala HDC es anaté-
micay funcional. Todos nuestros pacientes fallecidos alos que
selesredizd d estudio necropsico (15/18) presentaron un indi-
ce pulmonar significativamente inferior a normal, aunque no
encontramos relacién entre este indice y |os parametros gaso-
métricos y ventilatorios estudiados.

Trabajos como el de Bealsy colsen 199219 han sido laba-
se de laaplicacion de laoxigenacion extracorpdrea de membrana
(ECMO) enlaHDC. Segun estos autores la hipoplasia pulmo-
nar asociada al defecto diafragmético podria ser reversible con
el crecimiento pulmonar anivel aveolar traslareparacion dela
herniay de lamismamanera se remodelarian las anomalias vas-
culares en las grandes y pequefias arterias musculares, contri-
buyendo a disminuir |a hipertension pulmonar acompafiante.

Mantener al paciente en condiciones Optimas de oxigena-
cion mientras se revierte la circulacion fetal persistente en los
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pacientes con HDC hasido el objetivo del desarrollo delos pro-
gramas de ECMO que, aun con complicaciones como la he-
morragia intracranea ® y |os severos trastornos en la coagula
€ion®n, se hamostrado muy eficaz en situaciones de fallo res-
piratorio transitorio neonatal como la aspiracion meconial®),
distrés respiratorio en nifios mayores y adultos®929; |a aplica-
cion del ECMO enlaHDC no ha colmado las expectativas. Los
centros que mantienen programas de ECMO presentan supervi-
vencias del orden del 57%@®), que siguen alin siendo bajas aun-
gue algunas series han mostrado algun beneficio (69%)@23);
Quizés € problema principal radicaen la selecidn de pacientes
que deben entrar en un programa de este tipo, por lo que hemos
intentado establecer criterios validos previos aunainstauracion
de ECMO.

Asi como Bohn® establecia larelacién entrelaPCO, y €l
IV, nosotros hemos establecido larelacion entre el 10y € 1V,
obteniendo a su vez tres cuadrantes que hemos considerado pro-
ndsticos (Fig. 1):

Una zona con valores de IV < 1.000 e IO < 40 mmHg (zo-
naA) con unasupervivenciadel 100%.

Una zona con valores de IV > 1.000 e O > 40 mmHg (zo-
naB) con unamortalidad del 100%, en la que suponemos se en-
cuentran aquell os pacientes que aun siendo candidatosa ECMO,
ésta arma terapéutica no revertiria completamente su pronosti-
co, debido ala gran hipoplasia e hipertension que asocian es-
tos nifios.

Una zona C con IV > 1.000 e 10 < 40 que en nuestra serie
present6 una supervivencia del 21,6% y que corresponderiaa
aguell os pacientes que con una afectacion pulmonar menos se-
veray siendo candidatos a ECMO se podrian beneficiar de su
aplicacion, tanto para la estabilizacion preoperatoria, como pa-
rael seguimiento posterior en el momento en e que las medi-
das de ventilacion convenciona no fueran suficientes paraman-
tener su estabilidad gasométricay hemodinamica.

Los pacientes del grupo C (8 pacientes) son los pacientes
que teniendo como criterio de ECMO un 1V > 1.000, poseen més
posibilidades de supervivenciaa tener un 10 < 40 que en nues-
tra serie ha condicionado una supervivencia del 84,3%.
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