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Resumen

Antecedentes: La hernia diafragmatica congénita es una malformacion congénita que afecta a
1 de cada 2 200 recién nacidos. Esta asociada a elevada morbimortalidad, principalmente por
hipoplasia pulmonar e hipertension. En la Gltima década la medicina perinatal ha concentrado
su interés en la investigacion de marcadores prenatales para evaluar la gravedad de la hipoplasia
pulmonar, principalmente la relacion pulmén cabeza (RPC; LHR, por sus siglas en inglés).
Objetivos: Evaluar la RPCy la presencia de higado en saco herniario en el torax como predictores
de resultados perinatales adversos en fetos con hernia diafragmatica aislada. Disefo: Estudio
retrospectivo, observacional, analitico, correlacional. Institucion: Unidad de Vigilancia Fetal,
Hospital Nacional Edgardo Rebagliati Martins, EsSalud, Lima, Perl. Participantes: Gestantes
y sus fetos. Intervenciones: Se evalué todos los casos de pacientes con diagnéstico de hernia
diafragmatica congénita de sus fetos, entre enero 2005 y diciembre 2011, y que contaran con
medicion ecogréafica del indice pulmén-cabeza (RPC). En caso la paciente tuviera mas de una
medicion del RPC, se consider6 la medida tomada con menor edad gestacional. Se precisé la
posicién del higado respecto al torax fetal y si existia 0 no herniacion del higado en el térax. En
todos los casos, y con consentimiento, se realizé un estudio anatémico detallado y cariotipo fetal.
Se consider6 la variable supervivencia neonatal a los tres meses de edad y la relacion entre la
RPC y la presencia del higado en el térax fetal con respecto a la supervivencia neonatal. Basado
en estudios previos, las pacientes fueron estratificados en dos grupos, en funcion del valor de
la RPC: menor de 1,2 y mas de 1,2. Se evalud las diferencias entre los dos grupos mediante las
pruebas chi-cuadrado y t de Student. Principales medidas de resultados: Supervivencia a los
tres meses con relacion a los marcadores ecograficos. Resultados: Durante el periodo de estudio
se encontrd 23 casos de hernia diafragmatica congénita. Se excluyé 8 casos por presentar otras
anormalidades. Solo 15 casos cumplieron los criterios de inclusion. La edad media materna fue
30,2 anos. El promedio de edad gestacional en el Gltimo estudio ecografico previo al término de
embarazo fue 35 +/- 1,2 semanas. Todos los casos tuvieron mas de 32 semanas al nacer. La
media de edad gestacional al término de embarazo fue 35,7 semanas. Todos los casos terminaron
via cesarea, de acuerdo al protocolo institucional; nueve casos fueron cesarea de urgencia por
causas fetales. En cinco casos (33,3%) se detectd herniacion intratoracica del higado y fueron
informados como ‘higado arriba’, de acuerdo al protocolo de la unidad. De ellos, ninglin caso
sobrevivié al nacer. Ocho casos presentaron RPC >1,2: de ellos sobrevivieron siete (87,5%). Siete
otros casos presentaron RPC <1,2, de los cuales solo dos casos sobrevivieron (28,5%). La tasa
de mortalidad en el grupo de estudio fue 40%. Ninglin caso muri6 intradtero. Tres casos (50%)
murieron inmediatamente después de nacer por hipoplasia pulmonar e hipertension pulmonar;
una muerte fue por sepsis en la etapa posquirdrgica. El 83,3 % de los casos de muerte neonatal
ocurrié en el grupo que presentd ‘higado arriba’ durante las evaluaciones sonograficas prenatales.
Un RPC >1,2 fue mejor indicador de supervivencia neonatal que el ‘higado abajo’. Conclusiones:
La hernia diafragmatica congénita con RPC <1,2 en la evaluacion ecografica prenatal asociada a
la presencia del higado en saco herniario en el torax es predictora de alta mortalidad posnatal.
Palabras clave: Hernia diafragmatica, indice pulmén cabeza, diagnostico prenatal, hipoplasia
pulmonar.
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Congenital diaphragmatic hernia: prenatal sono
graphic markers and perinatal prognosis

ABSTRACT

Background: Congenital diaphragmatic hernia is a congenital
malformation that affects 1 in 2 200 newborns. It is associated
to high morbidity and mortality mainly due to lung hypoplasia and
hypertension. In the last decade perinatal medicine has empha-
sized research on prenatal markers to determine severity of lung
hypoplasia, especially lung-head relation (LHR). Objectives: To
determine LHR and presence of the liver in the thoracic hernia
sac as predictors of adverse perinatal results in fetuses with iso-
lated diaphragmatic hernia. Design: Retrospective, observation-
al, analytical correlational study. Setting: Fetal Surveillance Unit,
Hospital Nacional Edgardo Rebagliati Martins, EsSalud, Lima,
Peru. Participants: Pregnant women and their fetuses. Inter
ventions: All patients with fetal congenital diaphragmatic hernia
diagnosis were studied between January 2005 and December
2011, and ultrasound measurement of lung-head index was
performed. In case the patient would have more than one LHR
measurement, the one obtained with the least gestational age
was considered. Liver position in relation to fetal thorax and pos-
sibility of herniation within the thorax were specified. Following
informed consent detailed anatomical study and fetal karyotype
were done. Neonatal survival at age three months and relation of
LHR and presence of the liver within the fetal thorax with neona-
tal survival were considered. Based on previous studies patients
were classified in two groups in relation to LHR: less than 1.2 and
more than 1.2. Differences between the two groups by chi-square
and Student-t were determined. Main outcome measures: Three
months survival in relation to ultrasound markers. Results: Dur-
ing the study period 23 cases of congenital diaphragmatic hernia
were found in the Registry of the Fetal Surveillance Unit. Eight
cases were excluded because other anomalies. Only 15 cases
fulfilled inclusion criteria. Mean maternal age was 30.2 years. Av-
erage gestational age at the last ultrasound study before ending
the pregnancy was 35 +/- 1.2 weeks. All had over 32 weeks at
birth. Mean gestational age at birth was 35.7 weeks. All were
born by cesarean section following institutional protocol; nine
cases were emergency cesarean sections by fetal reasons. Intra-
thoracic liver herniation was found in five cases (33.3%) reported
as ‘liver up’ according to protocol; none survived. Eight cases
presented LHR >1.2, and seven survived (87.5%). Seven other
cases presented LHR <1,2 and only two cases survived (28.5%).
Mortality rate in the study group was 40%. No case died in utero.
Three cases (50%) died immediately after birth due to lung hypo-
plasia and lung hypertension; one died from post surgical sepsis;
83.3 % neonatal deaths occurred in the group ‘liver up’ by prena-
tal ultrasound. LHR >1.2 was better predictor of neonatal survival
than ‘liver down’. Conclusions: Congenital diaphragmatic hernia
with LHR <1.2 in prenatal ultrasound evaluation associated to
liver in the thoracic hernia sac was predictor of high post natal
mortality.

Key words: Diaphragmatic hernia, lung-head index, prenatal di-
agnosis, lung hypoplasia.
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INTRODUCCION

La hernia diafragmatica congénita es una mal
formacioén que afecta a 1 de cada 2 200 recién
nacidos®. Puede presentarse de forma aislada o
como parte de un sindrome de alteracién cromo
somica. La mortalidad de los nifios con hernia
diafragmatica congénita aislada (CDH) es alta,
situandose entre 50% y 60%?.

La elevada mortalidad y morbilidad se relaciona
en gran parte a la hipoplasia pulmonar e hiper
tension asociada a esta patologia

A pesar del desarrollo de nuevas técnicas de
asistencia respiratoria neonatal, incluyendo
la. ECMO (oxigenacién por membrana ex
tracorpoérea), la tasa de supervivencia no ha
aumentado significativamente en muchos
centros hospitalarios®. En la ultima década,
la medicina perinatal ha concentrado su inte
rés en el estudio prenatal de la hernia diafrag
matica congénita™, especificamente sobre la
investigaciéon de marcadores prenatales, para
una evaluacion fiable con fines prondsticos
de la gravedad de la hipoplasia pulmonar; asi
mismo, para evaluar predictores indirectos de
desarrollo pulmonar, como ubicaciéon de la
hernia, presencia del higado en el térax, poli
hidramnios y la edad gestacional en la detec
cién de la hernia®.

Se ha demostrado que la posicién de higado por
s{ misma afecta en gran medida el resultado. Asf,
si el higado esta herniado en el hemitérax (‘higa

do arriba’), la supervivencia es de 43%, mientras
que si el higado no lo esta (‘higado abajo’), la su

petrvivencia es de 93%©.

En los ultimos afios, el parametro biométri
co de mas relevancia para estimar el tamafo
de los pulmones en la hernia diafragmatica
ha sido el llamado ‘relacién pulmoén cabeza’
(LHR, por sus siglas en inglés)?). El 4rea pul
monar en el lado contralateral de la hernia se
calcula midiendo dos diametros ortogonales;
el producto de estas dos mediciones se divi
de por la circunferencia de la cabeza®. Se han
realizado varias modificaciones a esta formu
la. Sin embargo, la mayoria de investigaciones
por los grupos de estudio fetal ha aplicado esta
técnica.

El LHR ha resultado ser el predictor mas fuerte
de supervivencia hasta el momento, particular
mente para aquellos fetos con hernia diafrag
matica en los que el higado esta herniado en el
hemitérax®.
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Aquellos con una LHR de mas de 1,4 se han
asociado en algunas series a una supervivencia
de hasta 100%, aunque con morbilidad posna
tal significativa. Aquellos con LHR de menos a
1,4 tienen una supervivencia de 38% y pueden
beneficiarse de una intervencién prenatal en los
centros que lo disponen”.

Aunque es dificil de probar, se ha considerado
que un LHR bajo indica una hernia con gran
volumen de compresion mediastinal’”. Esto im

plicarfa una compresion pulmonar significativa,
tanto ipsilateral como contralateral. La ventaja de
un diagnostico prenatal temprano es que permite
la posibilidad de planificar el término de Ia gesta

cion en un hospital con instalaciones adecuadas
para un cuidado intensivo neonatal y que ademas
cuente con los recursos humanos y técnicos para
la reparacion quirdrgica del defecto.

El proposito del presente estudio fue determi

nar si la mortalidad perinatal asociada a la hernia
puede ser predicha por un LHR bajo y por la pre

sencia o no del higado en el térax. Lo cual con

tribuirfa a mejorar la actual consejerfa prenatal
asf como las estrategias de tratamiento y posibles
intervenciones prenatales.

METODOS

El estudio fue de tipo retrospectivo, observacio

nal, analitico, correlacional, en fetos que presen

taban diagnoéstico de hernia diafragmatica con

génita, en un periodo de siete afios, desde enero
2005 a diciembre 2011.

Se evalu6 todos los casos de pacientes con diag
noéstico de hernia diafragmatica congénita que
contaran con controles ecograficos prenatales.
Ademas, deberian ser fetos unicos, sin otras
malformaciones asociadas, y la ultima medicién
ecografica no menor de dos semanas previas al
término del embarazo.

La edad gestacional fue determinada por el dl
timo periodo menstrual y/o una ecografia del
Frimer trimestre. En la evaluaciéon ecografica,
as mediciones fueron realizadas con equipos
de color Siemens Acuson x 500 y Toshiba SSA
140/250, de 3,5 MHz.

Se defini6 a la hernia diafragmatica congénita
como un defecto en la pared que permite la her
niacion de visceras abdominales en la cavidad tora
cica. Todos los casos debian tener la medicién del
LHR (indice pulmén cefélico). En los casos en que
la paciente fuera referida tardiamente, se consider6
el LHR que tuvo antes de las 30 semanas.

En caso las pacientes tuvieran mas de una medi
cién del LHR, se considero la medida tomada a
la menor edad gestacional.

Se debia precisar en todos los casos la posi
cién del higado respecto al torax fetal, indi
cando si existia o no herniacién del mismo en
el térax.

Si el higado estaba herniado en el térax, el resul
g >

tado se definié como ‘higado arriba’; si no, se le

definié como ‘higado hacia abajo’"?.

Los controles fueron realizados de acuerdo a un
protocolo interno, cada tres semanas a partir de
realizado el diagnodstico sila edad gestacional era
menor a 30 semanas y semanalmente si era ma
yor de 34 semanas.

En todos los casos se hizo un estudio anatémico
detallado y cariotipo fetal, previo consentimien
to informado.

En cada control se especificé el lado de la her
nia, posicion del higado y volumen del liquido
amnidtico. Se preciso en todos los casos la edad
gestacional en la que fue diagnosticada la hernia.

La decision del término del embarazo fue hecha
por el equipo médico tratante, ya fuera por cau
sa materna o fetal.

Con relacién a los parametros de prediccion de
pronodstico, se considerd la variable superviven
cia neonatal a los tres meses de edad. La evalua
cién posnatal incluyé controles de seguimiento
hasta los tres meses, contados desde el dia de
alta del neonato. LLos datos fueron obtenidos de
las historias clinicas del consultorio de neona
tologia de alto riesgo y del servicio de cirugia
pediatrica.

Se consider6é ademas un resultado perinatal ad
verso si se producia muerte intrauterina, dete
rioro fetal por distrés que motivara cesarea de
urgencia, y muerte en el periodo posparto.

La relacion entre el LHR y la presencia del higa
do en el térax feta fue comparada respecto a la
supervivencia neonatal.

Basado en estudios previos, los pacientes fue
ron estratificados en dos grupos en funciéon
del valor LHR (relacion menor de 1,2 y mas
de 1,2)1. Las diferencias entre los dos grupos
fueron evaluadas mediante la prueba §e chi
cuadrado y t de Student, segun correspondie
ron.
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RESULTADOS

Durante el periodo de estudio se encontrd 23 ca
sos de hernia diafragmatica congénita, segun el
sistema de Registro de la Unidad de Vigilancia
fetal. Se excluyo 8 casos por presentar otras anor
malidades. Solo 15 casos cumplieron los critetios
de inclusion.

La edad media materna fue 30,2 afios. El pro
medio de edad gestacional en el dltimo estudio
ecografico previo al término de embarazo fue
35 +/- 1,2 semanas. El 60,2% de los casos pre
sentaba liquido amniético aumentado durante la
exploracion.

Todos los casos tuvieron mas de 32 semanas al
nacer. LLa media de edad gestacional de término
de embarazo fue 35,7 semanas. Todos los casos
terminaron via cesarea, de acuerdo al protocolo
institucional; 9 casos fueron cesareas de urgencia
por causas fetales.

El peso promedio al nacer fue 2 345 £ 104 g
Once casos tuvieron peso al nacer menor al per
centil 8, siendo informados como peso bajo al
nacer. En cinco casos (33,3%) se detecté hernia
ci6on intratoracica del higado y fueron informa
dos como ‘higado arriba’, de acuerdo al protoco
lo de la unidad.

En la tabla 1 se presenta los resultados perinata
les medidos como supervivencia, de acuerdo a la
presencia o no de higado en el térax.

Respecto al LHR, 8 casos presentaron LHR >1,2;
de ellos sobrevivieron siete casos (87,5%). Siete

Tabla 1. Sensibilidad y especificidad, valor predictivo positivo,
valor predictivo negativo de herniacion intratoracica del higado.

Compli- Compli-
Resultado cacion - caclon o)
presente ausente
(D) (D-)
Higado arriba
(positivo) T > 0 :
Higado abajo
(negativo) T ! ) 10
Total 6 9 15

Tasa de incidencia de complicacion=0,50

Sensibilidad = sen = 5/6 =0,833; existe un 16,7% de falsos positivos
Especificidad = esp = 9/9 = 1,000; existe un | 1,1% de falsos negativos
Valor predictivo del resultado positivo (VPP): 0,70

Valor predictivo del resultado negativo (VPN): 0,60

La proporcion de no complicaciones que va a diagnosticar el higado en
torax es 70%
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casos presentaron LHR <1,2, de los cuales solo
dos casos sobrevivieron (28,5%) (tabla 2). La tasa
de supervivencia en el grupo de estudio fue 60%.
Ningun caso muri6 intrautero. Tres casos murie
ron inmediatamente luego del nacimiento y dos
casos fallecieron luego de cirugfa. Las muertes
neonatales fueron de%idas a hipoplasia pulmonar
e hipertension pulmonar concomitante en cinco
casos; uno de ellos fallecié por sepsis.

El 83,3% de los casos de muerte neonatal pre
sento el ‘higado arriba’” durante las evaluaciones
sonograficas prenatales (tabla 3). El valor predic
tivo positivo del LHR <1,2 fue 0,75 para predecir
muerte neonatal.

Un LHR >1,2 fue mejor indicador de supervi
vencia neonatal que el ‘higado abajo’.

Las muertes neonatales se presentaron tanto en
el grupo con higado arriba como con higado
abajo, siendo las diferencias significativas.

Solo once casos fueron intervenidos quirdrgica
mente para la reparacion de la hernia; tres de ellos
no fueron intervenidos debido a que fallecieron
al nacer. Dos casos murieron luego de cirugia,
uno de ellos por sepsis neonatal.

DISCUSION

En el presente estudio se ha encontrado una
relacién significativa entre el LHR <1,2 en el
control prenatal y una evolucién posnatal ad
versa. Si bien es cierto que en muchas series se
ha hallado que la hernia diafragmatica tiene una

Tabla 2. Tasa de supervivencia de acuerdo a la relacion pul
mon cabeza (LHR) en fetos con y sin herniacion intratoracica
del higado.

Herniacion intratoracica del higado

Si (Grupo A) No (Grupo B)
sobrevivientes sobrevivientes
LHR m 0y o) (my %)
<12 5 0 0 2 2 100
>1,2 0 0 0 8 7 87,5
5 10 9 90

Tabla 3. Supervivencia neonatal de acuerdo a posicion del
higado (15 casos).

. Superviven-
Numero .

cia neonatal
Higado herniado en

torax

Higado no herniado 10 9

5 0
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tasa de supervivencia de hasta 70%", nuestro
trabajo hall6 una tasa de mortalidad de 40%,
siendo alta respecto a la mayoria de series!”. La
mayor parte de los casos que fallecieron se dio
en los neonatos que presentaron el higado her
niado en el térax (100% versus 30%), los cuales
en muchos casos no pudieron ser intervenidos
quirdrgicamente, ya que fallecieron los primeros
minutos luego de nacer debido a hipoplasia pul
monar severa.

LLa busqueda durante la exploracién ultrasono

rafica del mejor predictor prenatal de mor
%imorta]jdad perinatal ha sido permanente
motivo de controversia’®. El objetivo ha sido
siempre focalizar la atenciéon en los grupos de
control, para que los padres estuvieran mas
relacionados a las complicaciones potenciales
que pudieran darse en el manejo pre y posna
tal.

En ese esfuerzo, se ha descrito diferentes pa
rametros ecograficos de pronostico prenatal.
Entre ellos, la utilidad de definir la gravedad del
polihidramnios en el tercer trimestre, el diagnos
tico precoz de la hernia (gestacién de menos de
25 semanas), presencia del estobmago intratora
cico, corazon izquierdo hipoplasico y la grave
dad de la herniacién visceral!”. Sin embargo,
ninguno de ellos ha sido ampliamente aceptado
ni aplicado clinicamente.

Segun los investiﬁadores, la hipoplasia pulmonar

seria la principal causa de muerte posnatal; es

Eor ello que hacia ese parametro de medicion se
an dirigido los esfuerzos!'?.

En ese contexto cobra protagonismo el LHR.
Se ha planteado la hipétesis que el LHR esti
marfa de forma certera el volumen del pulmén
contralateral a la hernia (el pulmon ipsilateral
por lo general no puede ser identificado con una
ecografia)!. Es una medida indirecta de hipo
plasia pulmonar y del grado de desviacién del
mediastino.

El LHR tuvo mejor asociacion a hipoplasia pul
monar cuando fue medido antes de las 26 sema
nas, disminuyendo considerablemente su valor
predictivo cuando fue tomado después de las 30
semanas®’. En nuestra serie, el 80% tuvo me
diciones de LHR después de las 28 semanas, ya
que iniciaron su control prenatal en centros de
menor complejidad.

Es por ello que algunos investigadores sugieren
reajustar el LHR a la edad gestacional en la que
se mide el indice pulmonar®.

En todos los casos, la presencia del higado en
el térax se asocié a un mal prondstico perina
tal. Por ello, todos los protocolos de evaluacion
prenatal deberfan consignar dicha informacion.

Albanese y col." y Deprest y col.!? fueron los
primeros en describir que la combinacién de un
LHR bajo (<1,0) y el higado en térax no sobre
vivian en casi 100% de los casos®.

En nuestra serie, los datos sugieren que la ausen

cia de herniacién intratoracica del higado resul

to ser el factor predictivo mas imFortante que el
LHR para predlécir un resultado favorable.

Estas factores prondsticos deben orientar al me
dico tratante, segun algunos autores incluso a
definir la via del parto, para evitar la morbilidad
asociada a una cesarea, al existir una probabili
dad tan alta de muerte fetal no dependiente de
la via de parto. En nuestros casos, todos los em
barazos terminaron via cesarea, independiente
mente de las mediciones prenatales, ello debido
a un protocolo institucional que no considera
la via vaginal como adecuada para los fetos con
esta patologia.

Los resultados de muchas series para predecir
hipoplasia pulmonar y por ende morbilidad pos

natal han sido muy contradictorios. Parece ser
que el pulmoén es un érgano muy complejo para
que se pronostique su desarrollo y se le juzgue
unicamente por la determinacién de un parame

tro biométrico simple®. La investigacion futu

ra es necesaria para proporcionar una solucion
al problema de la prediccion de los resultados
de los fetos con hernia diafragmatica congénita
aislada. En opinién de algunos centros, el resul

tado serfa una medida de resultado no solo de
supervivencia, sino también de morbilidad a lar

go plazo®. En nuestra setie se consideré solo la
mortalidad neonatal hasta los tres meses como
medida de resultado. Pero, se estd disefiando un
modelo de serie prospectiva con seguimiento de
los casos que han sogrevivido, y que continien
con controles hasta los 6 afios de edad.

Las pacientes con una medida de LHR <1 toma
das antes de las 24 semanas, en algunos paises
son seleccionados para realizarles una oclusion
traqueal fetoscopica (FETO), por medio de un
balon inflable que puede mejorar la superviven
cia®. En nuestro pafs aun no tenemos disponi
ble dicho procedimiento prenatal.

No hubo algun caso de muerte fetal intradtero, a

diferencia de lo informado por otras seties, que
sefialan hasta 18% de mortalidad intrauterina®®.
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La edad promedio de término del embarazo en
todos los casos fue 35,7 (33 a 38) semanas, sien
do el caso mas prematuro el de un feto con 33
semanas, el cual present6 rotura espontanea de
membranas e inicio de trabajo de parto, por lo
que en junta médica interdisciplinaria con ciru
%ia pediatrica se decidi6 la interrupcion del em
arazo.

A pesar de nuestros mejores esfuerzos, la HDC
sigue siendo una patologia fetal sin resolver en
nuestro medio, ya que estd asociada a tasa alta de
mortalidad y morbilidad neonatal.

El objetivo de diagnosticar precozmente la
hernia diafragmatica e ingresarla a un proto
colo especial es beneficiar a la paciente para
estudios seriados que permitan evaluar los
diferentes parametros asociados a un proba
ble deterioro fetal intrauterino, como polihi
dramnios, herniaciéon intratoracica del higa
do, LHR menor de 1,2, los cuales permitan
establecer pautas para una edad gestacional
optima de terminacién de la gestacion y so
bretodo hacer una valoracién real de posibili
dad de sobrevida del producto, para conseje
ria a los padres.

El manejo del caso de forma interdisciplinaria
y con un protocolo consensuado sera necesa
rio para prevenir o al menos disminuir la tasa
de morbimortalidad perinatal alta asociada a la
hernia diafragmatica en nuestro centro.
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