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Resumen. Objetivo: Andlizar el tratamiento y laevolucion delas
hernias diafragméticas congénitas en | os Ultimos 16 afios, diferenciando
dos épocas con actuaciones diferentes y buscar parametros que puedan
ayudar a predecir su evolucion.

Material y métodos: Se revisan las historias de 29 casos de hernia
diafragmatica congénita ingresados en nuestro centro desde 1978 a
1994. Se dividen los pacientes en dos grupos: el grupo | (17 casos)
fueron tratados seguin el concepto de urgencia quirdrgica (1978-1988) y
¢l grupo |1 (1989-1994) segiin el concepto de estabilizacion
preoperatoria. De los 12 casos del grupo Il se excluyen 2 pacientes que
fallecieron debido a malformaciones asociadas.

Resultados: No hay diferencias significativas entre |a edad
gestacional, peso a nacer y Apgar alos 5 minutos entre ambos grupos.
Lamortalidad global de nuestra serie es del 48,1%, siendo del 47,0%
parael grupo | y del 50,0% para el grupo 1. Todos los pacientes con una
PaCO, superior a40 mmHg y un indice de oxigenacion superior a40 o
un indice ventilatorio superior a 1.000 fallecieron.

Conclusiones: A pesar de la estabilizacion preoperatoriano hay
diferencias significativas en lamortalidad en los dos grupos estudiados.
En la hernia diafragmética congénita, como en todas las patologias de
pocaincidencia, se necesitan estudios colaborativos paratener
suficientes casos y poder analizar con mayor precision nuestras
actuaciones.
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Results: Both groups were similar in gestational age, birth weight
and Apgar score at 5 minutes. Overall mortality was 48.1% (47.0% in
group 1 and 50.0% in group 2). No infants with PaCO, greater than 40
mmHg and Ol greater than 40 or VEI over 1,000 survived.

Conclusion: Despite preoperative stabilization, thereis no
difference in the mortality rate of the two groups. With congenital
diaphragmatic hernia, aswith other entities of low incidence,
collaborative studies are needed to obtain enough cases to analyze the
results more precisely.
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CONGENITAL DIAPHRAGMATIC HERNIA: EVALUATION
OF TWO WAYSOF MANAGEMENT

Abstract. Objective: The aim of this study was to analyze the
treatment and evolution of congenital diaphragmatic herniain the last 16
years, distinguishing two ways of management, and to look for
parameters that can predict the evolution.

Materials and methods; Between 1978 and 1994, 29 cases of
congenital diaphragmatic herniawere treated in our NICU. During the
first period (1978-1988) 17 cases (group 1) were treated after birth asa
surgical emergency. In the second period (1989-1994), preoperative
stahilization was performed before surgery (12 cases, group 2). Two
cases of group 2 were excluded because of the association of other
malformations that were the cause of death.
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Introduccion

La hernia diafragmética congénita (HDC), cuyaincidencia
se estima en 1:2.000 - 5.000 nacidos vivos®3 sigue presentan-
do una mortalidad elevada, del 50 al 80%124), a pesar de los
avances en los cuidados intensivos neonatal es.

Antes seteniael concepto quelaHDC eraunaurgencia qui-
rargica. En laactualidad con e mayor conocimiento de larela-
cion entre la hernia diafragmética, 1a hipoplasia pulmonar y la
hipertensién pulmonar se ha producido un cambio en las actitu-
des médicas y quirlrgicas frente esta patol ogia.

Estudios recientes®® refieren que se obtienen mejores re-
sultados si la cirugia se retrasa hasta conseguir una adaptacion
gasométrica, hemodindmicay metabolica Gptimas. Actualmente
se dispone de técnicas més avanzadas para la estabilizacion de
estos pacientes, como la ventilacion de alta frecuencia, €l sur-
factante, la oxigenacion por membrana extracorpérea (ECMO)
y el oxido nitrico (NO)™.

Los objetivos de este trabajo son analizar dos formas dife-
rentes de actuacion en las hernias diafragméticas congénitas
en los Ultimos 16 afios, comparar la mortalidad y buscar para-
metros que puedan ayudar a predecir su evolucion.

Material y métodos

Serevisan las historias de | os casos de hernia diafragmética
congeénita ingresados en nuestro centro desde enero de 1978 a
diciembre de 1994.

Se recogen datos epidemiol 6gicos (procedencia, edad ges-
tacional, sexo, diagndstico prenatal, tipo de parto), clinicos (pe-
so de nacimiento, Apgar 5 minutos, defecto derecho/izquierdo,
anomal ias asociadas), analiticos (pH, PaCO,, FiO, prey posto-
peratorios), ventilatorios (indice ventilatorio(lV), presién me-
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Tabla | Valores de los datos analizados para el
grupo | (tratado segun el concepto de
urgencia quirdrgica) y para el grupo Il
(tratado segun el concepto de
estabilizacion preoperatoria)
Grupo | (17) Grupo Il (12)2
Procedencia ext. 10 (59%) 4 (44%) ns
Sexo M/F 10/7 93 ns
Diag. prenatal 1 (5%) 4 (33%) p<0,05
Defecto der./izq. 4/13 2/10 ns
Anomalias asociadas 2 2 ns
Edad gestacional (s) 38,9+2 38,0£2,9 ns
Peso nacimiento(g) 3.106+555 3.094+670 ns
Apgar 5 minutos 8+2 7+2 ns
pH preoperat. 7,12+0,16 7,14+0,10 ns
PaCO, preop.mmHg 62+21 61+11 ns
FiO, preoperat. % 7530 83129 ns
pH postoperat. 7,16+0,15 7,14+0,23 ns
PaCO; postop.mmHg ~ 60,3+21 73,14+56,8 ns
FiO; postoperat. % 76£26 78+£30 ns
IV * 695+466 856+404
MAP ** 14,337 14,2442
AaDQ, *** 4261226 4861145
|Q **** 30£31 28+17
Surfactante - 5/10
Tolazolina Precir. - postcir.5 Precir. 2 postcir. 4
Prostaciclina - 2
Cirugia 16/17 (94%) 8/10 (80%)
Horas cirugia 5,6+6,9 19,08+37,1
Mortalidad 8 (47,0%) 5/10 (50,0%) ns

*|V: indice ventilatorio, ** MAP: presion media vias aéreas,

*** AaDO,: diferencia alveolo-arterial de oxigeno, ****10: indice de
oxigenacion. ns: diferencia estadisticamente no significativa.

2| os datos analiticos, ventilatorios, de tratamiento y mortalidad
corresponden a 10 casos, una vez excluidos |os 2 pacientes que
fallecieron debido a malformaciones asociadas.

diade las vias aéreas(MAP), diferencia aveolo-arteria de oxi-
geno(AaDO,), indice de oxigenacion(1O)), terapéuticos (cirugia
y horas de vida en el momento de laintervencidn, surfactante,
tolazolina, prostacicling) y mortalidad.

El procedimiento quirurgico consiste en lareintegracion de
las visceras en abdomen y cierre del defecto diafragmaético por
sutura o mediante un parche de duramadre. En un caso fue pre-
ciso la utilizacion de unaladmina de silastic en diafragma por
aplasiatotal del mismo.

Se dividen los pacientes en dos grupos. El grupo | corres-
ponde a aquellos casos de 1978 a 1988. El protocolo de actua-
€ion en estos casos se basaen el concepto de urgencia quirdrgi-
ca, independientemente de su estado hemodindmico y gasomé-
trico y siguiendo protocol os ventilatorios con frecuencias res-
piratorias bajas.

El grupo Il incluye los casos de 1989 a 1994 en que se em-
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Tabla Il  Valores de los distintos parametros
analizados entre los supervivientes y los

fallecidos

Supervivientes (14) Fallecidos (13)

Edad gestaciona (S) 38,7+2,1 38,4+2,7 ns
Peso nacimiento (g) 3.106+555 3.094+670 ns
Apgar 5 minutos o+1 6+2 p<0,01
pH preoperat. 7,18+0,12 7,06£0,12 p<0,05
PaCO, preop.mmHg 57+15 69+17 ns
FiO, preoperat. % 60+36 92+14 p<0.05
pH postoperat. 7,23+0,11 7,0+0,20 p<0,05
PaCO, posto.mmHg 51+21 90,14+56 p<0,01
FiO, postoperat. % 69+28 93+17 p<0,05
IV * 522+123 1029+464 p<0.05
MAP ** 11,3+2,4 16,9+2,9 p<0,01
AaDQ, *** 366+209 5464125 p<0,01
|Q **** 15+10 44427 p<0,05
Horas cirugia 20,38+34,72 3,6+7,2

*|V: indice ventilatorio; **MAQO: presion media vias aéreas;
*** AaDO,: diferencia alveolo-arterial de oxigeno; ****10: indice de
oxigenacion.

Tabla Il Momento del exitus en la relacién a la
cirugiaen el grupo l y Il
Fallecidos Grupo | (8) Grupo 1 (5)
Antes de laintervencion 1 2
Durante laintervencion 1 1
Después de laintervencion 6 2
Mortalidad 47,0% 50,0%

piezaadar importanciaala estabilizacion preoperatoria (normo-
termia, Pa0, > 60 mmHg, diuresis> 1 ml/Kg/h, PAM > 40 mmHg,
PAS > 50 mmHg, FR: 60-150x’) y al tratamiento de la hiperten-
si6n pulmonar (administracion de bicarbonato paraintentar con-
seguir un pH > 7,50, PaCO, < 30 mmHg, PaO,>100 mmHg, inoc-
tropicos, vasodilatadores pulmonares, surfactante).

Método estadistico: comparacion entre grupos mediante Test
delaU de Mann-Whitney.

Resultados

El nimero de casos revisados es de 29. Representa unainci-
dencia de 0,48/1.000 recién nacidos vivos.

Delos 29 casos, 14 son de procedenciaexterna. Diecinueve
son nifios y 10 nifias. Se habia hecho diagndstico prenatal en 5
casos (17,2%). La edad gestacional media es de 38,6 semanas
(r:33-42 semanas), la media de |os pesos de nacimiento es de
3.101 g (r:1.495-4.300 g) y del Apgar alos 5 minutos de 7,87
(r:1-10). El parto fue por viavaginal en 21 casos (72,4%) y por
cesareaen 8 (27,6%). El defecto diafragmético selocalizaen el
lado izquierdo en 23 casos (79%) y en 6 en e lado derecho (21%).
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Figura 1. Hernia diafragmética PaCO,-1V

Figura 2. Hernia diafragmética PaCO,-10

El estdmago se encuentra herniado en térax en 17 casos
(58,6%), de los cuales fallecieron 9.

En nuestra serie encontramos anomalias congénitas aso-
ciadas en 4 casos (18,7%): un caso presenta una trasposicion
de los grandes vasos y tres corresponden a sindromes poli-
malformativos. Uno de ellos tiene malformaciones dseas aso-
ciadas (malformaciones costovertebrales y fistula sacra), otro
presenta genitales ambiguos, atresiaanal, polidactiliay fisura
palatina, y €l tercero asocia pterigium colli, dismorfiafacial,
criptorquidiay clinodactilia. Todos ellos tienen cariotipos nor-
males.

Delos 29 casos revisados, 17 pertenecen d grupo | y 12 d
grupo I1. Delos 12 casos del grupo |1 se excluyen 2 casos que
fallecieron debido a otras malformaciones asociadas. La tabla
| muestra |os resultados de |os datos analizados para cada uno
de estos grupos, no encontrando diferencias estadisticamente
significativas.

Lamortalidad global es del 48,1%. Latabla !l muestralos
valores de los distintos pardmetros analizados entre los su-
pervivientesy los fallecidos. Hay diferencias estadisticamente
significativas en €l Apgar 5 minutos, pH prey postoperatorios,
FiO, prey postoperatorias, PaCO, postopertoria, indice venti-
latorio, MAP, AaDO; e 0O, con valores peoresen €l grupo defa
Ilecidos, como era de esperar.

Latablalll reflejael momento del éxitusenrelacion alaci-
rugiaen losgrupos| y I1. Todos |os casos que precisaron un par-
che de duramadre para cerrar el defecto diafragmético fallecie-
ron, al igual que el caso que precisd unaldminade silastic. La
mortalidad en los casos en que pudo corregirse el defecto dia
fragmético mediante sutura es del 22,2%. Durante lacirugiala
mortalidad esigual en los dos grupos y postintervencion falle-
cieron 6 casos del grupo | 'y 2 del grupo II. Lamortalidad glo-
bal del grupo | esdel 47,0%y ladel grupo Il del 50,0%.

Si analizamos el |1V y la PaCO, conjuntamente, la mortali-
dad es del 100% en los casos que presentan un |V >1.000 y una
PaCO,> 40 mmHg (Fig. 1) y s analizamos el 10 con laPaCO,,
lamortalidad es del 100% en los casos con un |0 > 40y una
PaCO,> 40 mmHg (Fig. 2).
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Discusion

Hasta hace unos afios la HDC constituia una urgencia qui-
rurgica que se basaba en la descompresion del pulmon por las
visceras herniadas®®. Después de lareanimacion neonatal sein-
tervenian lo antes posible fuera cual fuera su estado hemodiné
micoy respiratorio. En muchas ocasiones, si se disponiade diag-
ndstico prenatal, € paciente se intervenia directamente sin pa-
sar por la unidad neonatal. Se utilizaba la ventilacién mecani-
cadetipo convenciona con frecuencias respiratorias bajasy pre-
siones altas para conseguir ventilarlos, lo cual favoreciael de-
sarrollo de barotraumas®.

Sevio6 que aunque €l tratamiento quirdrgico inmediato pue-
de conducir aunamejoria, éstaes solo transitoria® eincluso en
ocasiones la situacion respiratoria empeora después de la ciru-
gia®. Las causas que motivan este empeoramiento son lafalta
de reexpansion pulmonar debido a la hipoplasia pulmonar ori-
ginada por compresion del saco herniado y |a hipertension pul-
monar que es favorecida por lahipoxiay la acidosis. El mayor
conocimiento delarelacion entrelaHDC y la hipertension pul -
monar llevaron aun cambio en las actitudes médicas'y quirQr-
gicas frente esta patologia. La funcién pulmonar preoperatoria
(volumen corriente, complianza, etc.) se harelacionado con la
evolucion de estos pacientes. Asi, Dimitriou et a© encuentran
que valores de complianza preoperatoria inferiores a 0,18
mL/cmH,O/kg es e mejor predictor de mal prondstico.

Surgié laidea de intervenir quirdrgicamente al recién naci-
do una vez conseguidos unos criterios de estabilizacion: nor-
motermia, oxigenacion (PaO, > 60 mmHg) y unahemodinamia
correcta con disminucion de las resistencias vasculares pulmo-
nares. Varios trabajos han demostrado que esta practica puede
disminuir lamortalidad de laHDC®7, La estabilizacién pre-
quirdrgica consiste en:

1. Sedacion y paralizacion muscular para permitir una ma
yor adaptacion a la ventilacion mecanicay reducir |os estimu-
los dolorosos.

2. Ventilacion mecanica con frecuencias altasy presioneslo
més bajas posibles. Con estas dos primeras medidas disminuye
€l barotrauma.
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Tabla IV Cuadro comparativo entre nuestra serie y otras de la literatura

E. Cano®@ S Salas® Hazebroek®  Breaux® Wilson @ Casadevall®  Cartlidge®© Gibert et al.
N° casos 25 23 13 23 101 72 33 27
Edad gest. (s) 38 - 38 37,6 38 395 - 385
Diag. prenata - 22% - 13% 38% - 17,2%
Peso RN (g) 2.800 - 2.735 2.874 2.960 3.100
Defectoiza. 92% 86% 61% 87% 85% 82% 7%
Anomaliasasoc.  24% 13% - - - - - 14%
Pauta tratam.* | Il Il Il 55-1 46-11 481 2411 161 17-lI 17-1  10-lI
Mortalidad 80% 43% 61%0(46%)** 48% 57% 54%  62,5% 375% 875% 47,1%  47% 50%

*| corresponde a la pauta de tratamiento basada en la urgencia quirdrgica y |l a la pauta basada en |a estabilizacion preoperatoria.
**|a mortalidad del 61% baja al 46% si no se tienen en cuenta 2 pacientes que fallecieron por otras causas.

3. Alcalosis mediante la hiperventilacion y parareforzarla
se ha sugerido el uso de bicarbonato.

4. Aspiracion géstrica.

5. Soporte hemodinamico (con inotrdpicos como la dopa-
minay dobutamina).

La respuesta a este tratamiento nos permite diferenciar las
hipoplasias pulmonares severas en las que la PaCO, sigue sien-
do elevada. En estos pacientes més graves debe considerarse una
terapéutica mas agresiva:

1. Vasodilatadores?9: tolazolina, prostaciclina.

2. Ventilacion de altafrecuencia: disminuye laPaCO, y au-
menta la PaO, facilitando la difusion de los gases y mejorando
ladistribucién de laventilacién con unamés bajapresion en la
via aérea®. Algunos autores refieren una mejoria significativa
aunque a veces solo es transitoriao,

3. Laventilacién liquida podria reducir el enfisema peri-
vascular que se ocasiona con la ventilacion convencional, aun-
que faltan mas estudios que corraboren esta teoria™.

4. El uso de laECMO hasido muy estudiado en €l trata-
miento de laHDC, habiendo controversias en si realmente su
uso desciende la mortalidad®1219), Staak et a. describen unasu-
pervivencia del 61% en pacientes con HDC que no se pueden
estabilizar con tratamiento convencional, respecto a 0% de
supervivencia de HDC de igual es caracteristicas que no reci-
bieron ECMOW!", La ELSO (Extracorporeal Life Support
Organization) describe que la supervivencia en pacientes con
HDC tratados con ECMO es del 58%(8

5. Surfactante: se considera que un déficit de surfactante pue-
de contribuir ala patofisiologiade laHDC. El surfactante ex6-
geno reduce latension superficial y estabilizala capacidad fun-
cional residual de los pulmones hipoplasicos produciendo una
mejoriaen lacomplianza pulmonar, disminuye el barotraumay
aumenta el flujo sanguineo pulmonar y el intercambio gaseoso.
Se haensayado € tratamiento con surfactante®® con buenosre-
sultados.

6. Laadministracion de 6xido nitrico inhalado a pacientes
con HDC con hipertension pulmonar ha sido reportado en la
literatura, tanto en lafaseinicial de |a estabilizacion preopera
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toria, cuando hay fallo en las terapias convencionales, como
en lahipertension pulmonar recurrente tras ECMO@0.21),

Lacirugiafetal @ puede suponer un avance en un futuro més
0 menos proximo. Estudios experimental es demuestran que tras
laligadura de la traquea en €l feto provoca una aceleracion en
€l desarrollo de la vasculatura pulmonar y en el crecimiento al-
veolar®), Otra posibilidad terapéutica en HDC severas que no
responden a ninguin tipo de tratamiento es el trasplante pulmo-
nar. La experiencia clinica en este tipo de patologia es escasa.
Van Meurset a. describen un caso de HDC en el que realizaron
trasplante lobar pulmonar con las complicaciones precocesy tar-
dias que ello representa?). Trabajos experimentales han de-
mostrado un efecto beneficioso de la terapia con glucocorticoi-
des antenatales en laHDC®)

L os factores prondsticos que se describen habitualmente van
encaminados de forma directa o indirecta a determinar laim-
portancia de |a hipoplasia pulmonar.

Lalocdizacion de visceras abdominales en el térax ha es-
tado relacionado como factor prondstco, asi Burge et a en-
cuentran que los pacientes con HDC con estdmago en situacion
normal la supervivenciaes del 100% y la existencia de persis-
tencia de la circulacion fetal es del 20%. En cambio, pacientes
que tienen el estdmago intratoracico tienen un mortalidad del
75% y presentan persistenciade la circulacion fetal en el 85%
de los casos®).

De los datos analizados en nuestro estudio tienen valor pro-
ndstico los siguienets: pH y FiO, pre y postoperatorios, PaCO,
postoperatoria, IV, MAP, AaDO; e 10. Estos resultados con-
cuerdan con los referidos en |a literaturai235810),

De los métodos creados para estudiar el intercambio gase-
0s0 €l mas generalizado es €l de Bohn®927, que relaciona gré-
ficamente pardmetros de ventilacion y comportamiento de la
PaCO, preductal. Seguin Bohn, lamortalidad es del 100% en los
€asos que presentan un [V >1.000 y una PaCO,> 40 mmHg, re-
sultados que coinciden con los nuestros como muestra la figu-
ra 2. También encontramos una mortalidad del 100% en los
casos con 10 > 40y PaCO,> 40 mmHg (Fig. 3).

Larespuesta al tratamiento médico inicial permite deter-
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minar el pronéstico; la mortalidad es mucho mayor (préctica-
mente del 100%) cuando no se consigue una buena oxigenacion
ni hiperventilacion indicando unaimportante hipoplasia pul-
monar(7,10,16,27)_

Al igual que otros autores3 no encontramos relacion entre
lamortalidad y |a edad gestacional ni el peso de nacimiento.

El diagnostico prenatal temprano (antes de las 20 semanas)
delaHDC identificalos fetos que estén mas afectados. El po-
lihidramnios es frecuente y también tiene un valor predictivo de
mal prondstico pero habitual mente no aparece hasta el tercer tri-
mestre28), En nuestra serie se diagnosticaron prenatal mente el
17,2% de los casos, casi todos ellos en |os Ultimos afios coinci-
diendo con e auge de las técnicas de imagen prenatal.

EnlatablalV mostramos un cuadro comparativo entre nues-
tros casosy otras series de laliteratura. Lamortalidad oscilaen-
tre el 43%y el 80%. En la serie de E.Cano® todos | os pacien-
tes fueron tratados seglin el concepto de urgenciaquirdrgicay la
mortalidad es del 80%. Trestrabajos®57) basan €l tratamiento en
€l concepto de estabilizacion preoperatoriay refieren unamor-
talidad del 43%, 61% (que descartando 2 pacientes que fallecie-
ron por otras causas baja al 46%) y del 48% respectivamente.

Otros tres trabajos dividen sus pacientes en dos grupos se-
gun la pauta de tratamiento recibido al igual que hemos hecho
nosotros. JM. Wilson®@ no encuentra diferencias significativas
entre lamortalidad de ambos grupos. En la serie de Casadevall®
lamortalidad es del 62,5% en € grupo de los pacientes tratados
segln €l concepto de urgenciaquirlrgicay bajaa 37,5% en el
grupo de pacientes que fueron estabilizados previamente.
Cartlidge® también encuentra una disminucion de lamortalidad
en el mismo sentido entre los dos grupos del 87,5% a 47,1%.

Nosotros tenemos una mortalidad global del 48,1%. En el
grupo | lamortalidad es del 47,0% que es menor alareferidaen
otros trabajos para |os grupos tratados con la misma pauta. En
el grupo Il lamortalidad es del 50,0%. Con €l tratamiento ba-
sado en |a estabilizacién preoperatoria encontramos una dife-
rencia no significativa estadisticamente de la mortalidad (del
47,0 a 50,0%). Pensamos que puede explicarse en primer lugar
porque se trata de una serie cortay en segundo lugar porque la
mortalidad de nuestros pacientes antes de 1989 segun el con-
cepto de urgencia quirdrgica es baja.

Conclusiones

Como conclusiones de nuestro trabajo podemos decir que
todos los pacientes con |V > 1.000 y PaCO,> 40 mmHg y los
pacientes con |10 > 40y PaCO,> 40 mmHg fallecieron. Los pa-
cientes fallecidos tenian menor Apgar 5 minutos, menor pH pre
y postoperatorios, menor FiO, pre'y postoperatorias, mayor
PaCO; postoperatoria, mayor 1V, mayor MAPy mayor AaDO,.

No encontramos diferencias estadisticamente significati-
vas en lamortalidad entre |as dos formas de actuacion. En laher-
nia diafragmética congénita, como en todas las patol ogias de po-
caincidencia, se necesitan estudios colaborativos paratener su-
ficientes casosy poder analizar con mayor precision nuestras ac-
tuaciones.
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