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Hernia diafragmatica congénita

Dra Isabel Bolafios-Nava*

* Médico Adscrito al Servicio de Anestesia, Hospital de Pediatria,
Centro Médico Nacional Siglo XXI.

DEFINICION

Es el desplazamiento del contenido abdominal dentro del
térax através de un defecto diafragmético.
Laherniadiafragméticacongénitaocurreentre 1 en 2,000
a1 en 5,000 recién nacidos vivos.
En 1804 se describid su presentacion clinicay patologia
Hasta 1940 su correccion quirdrgicase considerabaimposible.
En ese afio Ladd y Gross publicaron las primeras series
grandes con sobrevida larga.

CLASIFICACION

Laherniadiafragmética se clasificade acuerdo a sitio donde
selocalizael defecto: 80 + 5% ocurre en laregion posterola-
teral del diafragmaen €l orificio de Bochdaleck, 5 veces més
frecuente del lado izquierdo. Sonlasmasgrandesy seasocian
més frecuentemente con hipoplasia pulmonar severa.

1% son bilaterales y son fatales.
2% se presentan en €l orificio anterior o de Morgagni.

L as restantes son hernias a través del hiato esofégico.

Laetiologia de la hernia diafragmética no es clara, han sdo
reportados casos familiares sugiriendo predisposicion genética

En 20% de | os casos se ha presentado polihidroamniosy
es de mal prondstico. Talidomiday quinidina se han repor-
tado como causantes de hernia diafragmética en humanos y
animales.

EMBRIOLOGIA

Existen dos teorias acerca de la embriogénesis de la hernia
diafragmatica: 1. Crecimiento pulmonar anormal que pro-
voca desarrollo diafragmético anormal. 2. Defecto diafrag-
maético primario con hipoplasia pulmonar secundaria.

Durante el primer mes de la vida fetal existe una cavi-
dad pleuroperitoneal comin. Entre la 42 y 92 semanas de
gestacion se forma la membrana pleuroperitoneal creando
cavidades pleural y abdominal separadas. La porcion pos-
terolateral es la Ultima porcion en formarse y €l lado iz-
quierdo después del derecho. El intestino en desarrollo
desciende hacia el peritoneo en la semana 9 de gestacion.
El desarrollo del diafragma se completa alas 12 semanas
de gestacion. La falta de desarrollo de la porcion postero-
lateral del diafragma da por resultado la persistencia del
agujero de Bochdalek por lo que las visceras ocupan el
térax y el abdomen esta subdesarrollado y excavado. El
desarrollo de lavia aéreay su ramificacion empieza entre
la 42y 52 semanas de gestacion y termina hacia la semana
17 cuando los bronquiolos terminales son formados. La
diferenciacion de la via aérea ocurre entre la semana 17 y
24, el desarrollo alveolar empieza en la gestacion tardiay
termina después del nacimiento.

FISIOPATOLOGIA

Las estructuras mas cominmente herniadas son: intestino
delgado, estémago, parte del colon descendente, rifion iz-
quierdo y lébulo izquierdo del higado ocupando el lado
izquierdo del torax provocando hipoplasia pulmonar. La
severidad de ésta dependerd del momento delavidafetal en
gue ocurriod la herniacion y compresion, hay desviacion del
mediastino hacia la izquierda que puede provocar compre-
sién e hipoplasia del pulmén contralateral.

Wiseman y Mc Pherson (1977) clasificaron los proble-
mas respiratorios asociados a hernia diafragméticaen 4 gru-
pos:

I. Laherniacion visceral ocurre tempranamente durante la
ramificacion bronquia provocando hipoplasia pulmo-
nar y muerte (4% a 52 semanas de gestacion).
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II. Laherniacién ocurre durante la ramificacion bronquial
distal provocando hipoplasia unilateral (17 semana de
gestacion).

El pronostico de este grupo depende del balance entre
vascul atura pulmonar y resistencia ductal.

[ll. La herniacién ocurre tardiamente en la vida fetal. Los
pulmones se desarrollan normalmente, la insuficiencia
respiratoria se presenta posterior a la deglucion de aire
gue distiende intestino y térax.

IV. La herniacién ocurre postnatalmente sin patologia pul-
monar.

La arteria pulmonar esta disminuida en tamafio en pro-
porcion a tamafio del pulmon, la ramificacién pulmonar
también esta disminuida. Larelacién alveolo capilar es nor-
mal, pero debido aladisminucién del nimero de alveolos €l
total de areavascular esta disminuida provocando hiperten-
sién pulmonar ademas, las arterias existentes distalmente
pueden tener poca musculatura lisa.

La primera causa de muerte en estos pacientes es la hi-
poxemia progresiva y acidosis. La hipertension pulmonar
esta dada por una combinacion de factores irreversibles (hi-
poplasia y arterias displasicas) y reversibles (constriccion
de arterias relativamente normales). El efecto de la compre-
sién pulmonar (por el contenido abdominal en torax en la
funcion respiratoria) es controversial. El contenido abdomi-
nal causa insuficiencia respiratoria cuando hay distension
gaseosa masiva en estdmago e intestino, el neumotdrax es
una complicacion comun de la ventilacion mecanica en
pacientes con pulmones hipoplésicos. La relacién lecitina
esfingomielinay fosfatidil glicerol son normales.

CONDICIONES ASOCIADAS

1) Malrotacion intestinal (40%)
2) Cardiopatia congénita (15% CIV, CIA, PCA, sindrome
de ventriculo izquierdo hipoplésico, tetralogia de Fallot)
3) Anomalias renales y genitourinarias (hipospadias)
4) Pentalogia de Cantrell: Defecto en los musculos rectos
anteriores por arriba del ombligo,
Agenesia de esternon
Defecto pericardico y de diafragma
Cardiopatia congénita (CIV, defectos valvulares)
Insuficiencia respiratoria
5) Hidrocefalia y mielomeningocele

PRESENTACION CLINICA Y DIAGNOSTICO

L os nifios nacidos con hipoplasia pulmonar bilateral o unilate-
ral presentan sintomatol ogiadurantelasprimerashorasdevida.

L os neonatos con hipoplasia pulmonar leve cuya hernia-
cion ocurri6 tardiamente en la gestaci 6n presentan sintomas
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alas 24 horas después del nacimiento. Latriadadiagnéstica
es: Cianosis, disneay dextrocardia aparente. A la explora-
cion fisicael paciente presenta abdomen excavado, térax en
tonel, disminucién de los sonidos ventilatorios. La placa de
térax muestra gas intestinal en torax, desviacién mediasti-
nal y muy poco tegjido pulmonar en € surco costofrénico
derecho. La sobrevida se relaciona con la presentacion cli-
nica. Los recién nacidos que requieren intubacion al mo-
mento de nacer tienen mal prondstico lo mismo que los na-
cidos antes de las 33 semanas de edad gestacional y con un
peso a nacer menor alos 1,000 gramos.

El diagnostico prenatal de hernia diafragmatica no ha
mejorado la sobrevida.

CUIDADO INICIAL

Estabilizacion urgente para revertir la hipoxia, hipercarbia
y acidosis metabdlica.

El cuidado preoperatorio incluye: | ntubacion endotraqueal ,
ventilacion mecanica con oxigeno a 100% y presion positi-
vamenor a 30 cm de agua, sedacion y analgesia (narcoticos),
relgjacion neuromuscular, alcalosis controlada con hiperven-
tilacion y bicarbonato de sodio endovenoso, descompresion
del tracto intestinal con sonda orogéstrica, vasopresores. Re-
vertir la hipertensién pulmonar persistente (cortocircuito de
derecha aizquierda). Muchos nifios no mejoran y en algunos
centros se emplea la oxigenacion con membrana de circula
cién extracorpdrea antes de reparar la hernia, se utiliza el
cortocircuito venoso o venoarteria y se continla hastarever-
tir la hipertensién pulmonar y que se logre la megjoria de la
funcién pulmonar. Lamayoria de pacientesrespondenen 7 a
10 dias pero algunos requieren hasta 3 semanas de sostén. Se
usa en nifios con peso mayor a 2 kg y 35 semanas de edad
gestacional . Complicaciones: Sangrado, hemorragiaintracra-
neal, sepsis, hipertension y muerte. La ventilacion con mas-
carilla'y bolsa debe ser minima porque provoca distension
intestinal y més compromiso de la funcién pulmonar.

Tratamiento farmacol 6gico de la hipertensién pulmonar:

Oxido nitrico. Difunde através delamembranaal veol oca-
pilar produciendo relgjacién de la musculatura lisa, puede
provocar metahemoglobinemia, se ha visto megjoriaa admi-
nistrarlo inhalado, €l 6xido nitrico es tnico, es un vasodilata-
dor pulmonar selectivo, es inactivado al contacto con la he-
moglobinay no tiene efecto en la circulacion sistémica

Tolazolina. Bloqueador alfa adrenérgico, gerce efecto
relgjante no adrenérgico en lamusculaturalisa. Se adminis-
tra por via endovenosa a dosis de 1 a 2 mg/kg seguido por
una infusion de 1 a5 mg/kg/hora, puede producir hipoten-
sion, taquicardia y disminucion del gasto urinario, puede
requerirse administrar dopamina y liquidos endovenosos.
Sus efectos colaterales son: sangrado gastrointestinal mo-
derado, trombocitopenia, convulsionesy arritmias.
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Prostaglandina E 1. Puede mejorar la oxigenacion redu-
ciendo laresistencia vascular pulmonar. La prostaglandina
D 2 también disminuyelaresistenciavascular pulmonar pero
SuU USo aln es experimental .

Prostaciclina. Actda uniéndose areceptores celulares su-
perficiales de prostaciclina, activando la adenilciclasa. El
monofosfato adenosin ciclasa activa a la proteincinasa A
disminuyendo el calcio libre intracelular y provocando va-
sodilatacion y también estimula la liberacion endotelia de
Oxido nitrico. La prostaciclina inhalada ha demostrado ser
un vasodilatador pulmonar selectivo que mejora la oxige-
nacion arterial en los nifios.

Otros farmacos: Se han empleado con cierto éxito: cloro-
promazina, isoproterenol, nitroprusiato de sodio, acetilcoli-
na, glucagon, fenitoina d, tubocurarina y bloqueadores de
los canales del calcio.

MANEJO ANESTESICO

Preparacién de la sala. Cuidados de recién nacido: tem-
peratura de la sala 26 a 28°C, lamparas de calentamien-
to, colchdn térmico, tener en sala vasopresores (dopami-
na, dobutamina, bicarbonato de sodio, gluconato de
calcio).

La reparacion quirdrgica se realiza a través de unainci-
sién abdominal, algunas veces el abordaje se hace transtora-
cico o toracoabdominal. En algunos pacientes el cierre pri-
mario del abdomen no es posible y requieren el uso de una
malla o cubierta de silastic.

Al llegar el paciente asala: Colocar sensores de monito-
reo: cardioscopio, oximetro de pulso preferentemente en
mano derecha o en oreja para asegurar mediciones preduc-
tales, PANI, capnografia, estetoscopio precordial. De ser
posible establecer accesos venosos preinduccion. Postin-
duccién si no trae catéter vesical y de ser posible canular
arteriaradial derechapor variasrazones: revelalosvalores
preductales indicando el estado de la sangre que perfunde
los ojos, las coronariasy €l cerebro, en tanto que un catéter
en arteriaumbilical es unamezclade sangre del ventriculo
izquierdo y cortocircuito de derecha a izquierda a través
del conducto. Las lineas umbilicales se asocian con una
altaincidencia de complicacionesy puede estar en lazona
operatoria.

A veces d paciente llega intubado a sala, cuando no esta
intubado se efectla preoxigenacion e intubacion de secuencia
rapida con ventilacion con presion positiva a presiones rel ati-
vamente bagjas (20 a30 cm de agua), paraalcanzar oxigenacion
adecuada e hipercalemia. Se requiere determinacion de gases
en sangrey mantener PaCO, entre 25y 30 mmHg. En caso de
deterioro ventilatorio sibito y del estado hemodindmico €l
cirujano debera colocar un tubo contralateral en térax.

Prevenir hipotermia porque provoca aumento del consumo
de oxigeno y desaturacion, no se aconsgja tener venoclisis en
extremidadesinferiores porquelavenacavainferior puede com-
prometerse después de la reduccion de la hernia, limitando €
retorno venoso. Un catéter en yugular esmas confiabley puede
ser usado paramedir presion venosacentral. En transoperatorio
a reducir lahernia através de incisién abdominal y cierre del
defecto diafragmético primariamente o con parche las presio-
nes de ventilacion disminuyen draméticamente y megjoran los
gases en sangre, lafaltade megoriaesun signo de mal pronés-
tico indicador de hipoplasia pulmonar ipsilateral muy severa
La seleccidn de los agentes anestésicos dependera de las con-
diciones del paciente (severidad de la hipoxemia, acidosis,
inestabilidad cardiovascular), es aconsgable e uso de concen-
traciones bgjas de anestési cos por inhalacién (isoflurano), tam-
bién se recomienda el uso de narcético a atas concentraciones
y relgjantes neuromusculares no despolarizantes. El éxido ni-
troso esta contraindicado.

Al terminar el procedimiento el paciente es llevado ala
sala de cuidados intensivos intubado.

CUIDADOS POSTOPERATORIOS

Son la continuacion de los cuidados transoperatorios. Los
determinantes primarios de la mortalidad son: la hiperten-
sién pulmonar y la hipoplasia. Después de varias horas de
postoperado el paciente puede deteriorarse por aumento en
las presiones de la arteria pulmonar y de la via aérea. La
circulacion fetal persistente con cortocircuito de derecha a
izquierda aunado afalla miocardica es la causa de la mayo-
ria de las muertes. Hipotermia, acidosis metabdlicay dolor
provocan aumento en la resistencia vascular pulmonar.
Aun cuando ha habido muchos avances en el campo dela
neonatologia el manegjo del paciente con hernia de Bochda-
lek sigue siendo un reto para € equipo médico quirdrgico.
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