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I. INTRODUCCION

La hernia diafragmatica congénita se caracteriza por la presencia de
visceras abdominales, huecas o sélidas en la cavidad tor4cica y por encima de un
hemidiafragma, generalmente izquierdo. La anomalia mas frecuente es el cierre
incompleto de la membrana pleuroperitonial o agujero de Bochdaleck, situado en
la cara posteroexterna del diafragma. Se presenta en 1 por cada 2,107 recién
nacidos y la mortalidad en un 60%, siendo la incidencia 2 veces mas frecuente en
varones. (2), (12), (15), (16). En el recién nacido, la hernia diafragmatica
congeénita tipo Bochdaleck se manifiesta como un sindrome de dificultad
respiratoria de inicio precoz y tanto mas cuanto mayor sea el volumen de las
visceras herniadas.

El diagndstico temprano de esta patologia y el tratamiento precoz médico-
quirargico disminuye la mortalidad en los neonatos.

El presente estudio compara la relacion de sobrevida con un puntaje
radiogréfico, utilizdandose un método de indicadores predictivos. Fué realizado en
los hospitales Roosevelt, 1.G.S.S., y General San Juan de Dios, mediante la
revision de expedientes clinicos y radiografias pre operatorias en las primeras 12
horas de vida de los recién nacidos con hernia diafragmatica congénita durante el
lero. de Enero de 1994 al 30 de Junio de 1999.

Se encontrd un total de 46 pacientes con diagndstico médico y radiogréafico de
hernia diafragmatica congénita, de los cuales el 70% fallecieron.

Respecto a mortalidad se encontré diferencia estadisticamente significativa
con los factores de riesgo anatomicos y radiograficos estudiados: neumotdrax
ipsolateral y contralateral, grado de desplazamiento del mediastino y el porcentaje
de volumen de aire del pulmoén contralateral (25-50%), (P<0.05), los demas
factores no presentaron diferencias estadisticamente significativas en relacién a
mortalidad.

En relacion al puntaje obtenido, los pacientes con hernia diafragmatica
congénita que tienen un puntaje radiografico mayor de 7 puntos, tienen 4.75
veces mas riesgo de fallecer que aquellos que tienen puntajes menores o iguales a
7 puntos.

Se espera que los resultados de esta investigacion puedan contribuir a
mejorar la atencion médico-quirdrgica de los pacientes neonatos con hernia
diafragmatica congénita.



I1. DEFINICION DEL PROBLEMA

Los defectos congénitos constituyen una de las causas de muerte perinatal y
un grupo importante de éstas corresponde a hernia diafragmatica, que es la
presencia de visceras abdominales en la cavidad toréacica, situadas por encima de
uno o ambos diafragmas, defecto anatomico sencillo, pero que tiene trascendencia
funcional devastadora. (9)

Aproximadamente la mitad de todos los recién nacidos con hernia
diafragmatica presentan distres respiratorio durante las primeras 12 horas de vida
como resultado de hipoplasia pulmonar. (14)

En la National Maternity Hospital en Dublin en 1992, se informé incidencia
de 1 por cada 2,107 nacimientos y la mortalidad en un 60%. La supervivencia
publicada luego de 4 estudios poblacionales realizados en los Estados Unidos por
Torf y colaboradores en 1987 en California, Wenstrom y colaboradores en 1988 en
lowa, Steinhorn y colaboradores en 1990 en Minnesota, Langham y colaboradores
en 1992 en Florida fué de 60% en promedio pero puede ser significativamente
menor. (6), (16)

La presentacion mas frecuente es la posterolateral o de Bochdalek que
explica el 85 a 90% de los defectos diagraméticos congénitos siendo la incidencia
2 veces mas frecuente en varones. La morbilidad y mortalidad de la hernia
diafragméatica esta directamente relacionada a la zona del defecto y el volumen del
contenido abdominal herniado. (2), (12), (15),(16)

El presente estudio compara la sobrevida con un puntaje radiografico,
utilizando un método de indicadores predictivos, que incluyen: lado del diafragma
afectado, localizacién del estbmago y la presencia de neumotdrax ademas de la
estimacion del grado de desviacion mediastinal, cantidad de distension visceral,
volumen de aire ipso lateral y contralateral del pulmén.

A cada hallazgo radiogréafico se le asigna un determinado punteo que va de
0 a 3, la suma total de cada criterio y grado asignado se correlaciona con la
evolucion clinica de los pacientes. (14)

El examen cuidadoso de radiografias preoperatorias proporciona al cirujano
un método adicional para predecir prondstico siguiendo la reparacion de la hernia
diafragmatica congénita durante las primeras 12 horas de vida.



111. JUSTIFICACION

La hernia diafragmatica congénita constituye un gran problema de salud
publica, pues es causa de mortalidad perinatal, morbilidad crénica y consumo de
recursos que se gastan en atencién médica y de salud.

En los sobrevivientes de hernia diafragmatica congénita, se han encontrado
innumerables problemas de alimentacion, crecimiento y desarrollo, pero cabe
esperar supervivencia excelente en caso de no coexistir otras anormalidades
graves; sin embargo en los sobrevivientes se advierten complicaciones a largo
plazo y las méas notables son retraso del desarrollo y deficiencia del crecimiento,
enfermedad por el reflujo gastroesofagico, pérdida de la audicion y anormalidades
musculosqueléticas. (9)

En nuestro pais se obstaculiza tratar de registrar el grado de supervivencia,
puesto que no existen reportes que incluyen este dato.

Este método de Indicadores Predictivos permite conocer la sobrevida de los
recién nacidos con hernia diafragmatica congénita a través de un puntaje
radiografico y servira como un elemento de juicio para que el personal médico
(Pediatras, Cirujanos Pediatras y Neonat6logos) determinen pre-operatoriamente el
riesgo de mortalidad y de acuerdo a esto tomar las medidas pre-trans y post-
operatorias necesarias para mejorar su pronastico.

Teniendo en cuenta que un obstaculo importante es la falta de
disponibilidad de los recursos indispensables y basicos, este test se podra utilizar
en los hospitales que cuentan con servicio de radiologia para el diagnéstico,
tratamiento y prondstico de enfermedad.



V. OBJETIVOS

GENERAL:

01. Determinar la relacion del puntaje radiografico segun Touloukian-Markowitz
con el prondstico de los nifios con hernia diafragmética atendidos en los
Hospitales Roosevelt, San Juan de Dios e Instituto Guatemalteco de Seguridad
Social durante el 1 de Enero de 1994 al 30 de Junio de 1999.

ESPECIFICOS:

02. Determinar el puntaje segun Touloukian-Markowitz para factores de riesgo
anatomicos y radiograficos segun:

Lado del diafragma afectado.

Localizacion del estbmago.

Neumotoérax (ipsilateral o contralateral)

Grado de desviacion mediastinal.

Cantidad de distension visceral.

Volumen de aire ipsilateral del pulmon.

Volumen de aire contralateral del pulmon.

VVVYVYVYY

03. Comparar si a mayor puntaje, mayor es la mortalidad en nifios con hernia
diafragmética congénita.

04. Determinar el porcentaje de nifios prematuros (menores de 37 semanas) y de
bajo peso(menores de 2,500 gramos) que presentaron hernia diafragmatica y
su supervivencia de acuerdo al puntaje obtenido.



V. REVISION BIBLIOGRAFICA

La hernia diafragmética congénita se caracteriza por la presencia de visceras
abdominales en la cavidad toracica, situadas por encima de uno o ambos
diafragmas. Por lo general, son visceras de tipo hueco como el estdbmago,
intestino delgado o grueso pero también pueden encontrarse en el torax, higado y
bazo. Se origina en la semana 10 de vida embrionaria cuando el intestino vuelve
al abdomen y entra al térax por un defecto diafragmatico, el defecto ocurre
cuando la membrana pleuroperitoneal no se fusiona con las otras porciones
existentes del diafragma antes del regreso de los intestinos al abdomen. Si los
intestinos se desplazan hacia el torax antes que pueda fijarse el ciego al cuadrante
inferior derecho hay mal rotacion o no-fijacion del intestino medio, el intestino
delgado asi como el colon, el bazo, las suprarrenales, el higado, el estomago e
incluso los rifiones pueden sufrir hernia hacia el térax a través de la abertura. La
fusion de las membranas pleuroperitoneales ocurre méas tarde del lado izquierdo
que del derecho y la proteccion que proporciona el higado al lado derecho, son las
razones por las cuales el defecto se observa cinco veces mas a menudo a la
izquierda. Los pulmones estan en la fase glandular del desarrollo conforme el
intestino se convierte en una lesion que ocupa espacio, lo que causa hipoplasia de
las estructuras pulmonares. La presencia de intestino en el térax restringe el
crecimiento pulmonar. (1), (3), (7), (15), (16), (17)

La herniacion del contenido abdominal puede ocurrir superiormente a
traves del térax, inferiormente por el canal femoro inguinal, anteriormente a través
de la pared abdominal o anillo umbilical y raramente posteriormente a través de
defectos de la musculatura. Esta condicidbn aparece aproximadamente en 1 de
2500 nacimientos vivos. Cerca del 10-20% tienen una mal rotacion concomitante
del intestino. El foramen de Morgagni es un defecto diafragmatico anteromedial el
cual ocurre menos frecuentemente en nifios que en adultos. (4), (5), (8), (10),
(12), (12).

Los estudios poblacionales publicados para enfocar la supervivencia de estos
pacientes se han realizado en los Estados Unidos: Torf y colaboradores en 1987 en
California, Wenstrom y colaboradores en 1988 en lowa, Steinhorn y colaboradores
en 1990 en Minnesota, Langham y colaboradores en 1992 en Florida. La
supervivencia publicada fue de 60% en promedio pero puede ser
significativamente menor. (6)

En la National Maternity Hospital en Dublin en 1992, se informé incidencia
de 1 por cada 2,107 nacimientos y la mortalidad en un 60%. La forma mas
frecuente es la posterolateral o dé Bochdalek, que explica 85 a 90% de los
defectos diafragmaticos congénitos. De las hernias de Bochdalek , 80% es el lado
izquierdo, 15% del derecho y el 5% bilateral, siendo la incidencia 2 veces més
frecuente en varones. (2), (12), (15), (16)



Aproximadamente la mitad de todos los recién nacidos con hernia
diafragmatica congénita presentan distres respiratorio durante las primeras 12
horas de vida, como resultado de hipoplasia pulmonar. Algunos niflos nacen y
pueden ser oxigenados con facilidad, hay otros que moriran luego de alcanzar
excelente oxigenacion preoperatoria 0 postoperatoria. Este periodo de estabilidad
antes que surja hipertension pulmonar se ha denominado el “periodo de luna de
miel”. (5), (14), (17).

Cuando empieza la hipertension, la resistencia en el lecho vascular causa
cortocircuito de sangre de derecha a izquierda a través del agujero oval y del
conducto arterioso permeable, este patron de flujo se denomina circulacion fetal
persistente o hipertension pulmonar primaria. Una vez que empieza el ciclo, puede
ser dificil de interrumpir. La hipertension pulmonar provoca cortocircuito, que
conduce a hipoxia, cianosis y acidosis, que en si son estimulos para
vasoconstriccion e hipertension pulmonar. (5), (14)

El defecto en el diafragma es causado por la incapacidad de los pliegues
pleuroperitoneales para llegar al septum transverso, lo cual culmina en hipoplasia
pulmonar, probablemente por la presion ejercida sobre la yema pulmonar en
desarrollo, por parte del intestino intra toracico ectépico. La hipoplasia pulmonar
puede ser el hecho patoldgico primario y una vez que aparece el defecto, la hernia
intratoracica obstaculiza todavia mas el desarrollo de los pulmones.

Se advierte una disminucién en las divisiones bronquiales de ambos
pulmones, que es mas intensa en el lado ipsolateral. A causa de este fendbmeno
hay disminucién correspondiente en el namero de bronquios respiratorios vy
alvéolos.  Estos Ultimos son inmaduros, con una mayor concentracion de
glucégeno y engrosamiento de tabiques intraalveolares, lo cual hace que
disminuya la interfaz capilar-aire pues es esencial para el intercambio gaseoso.

Ademas de las anormalidades estructurales que aparecen en la hernia
diafragmatica congénita, se han descrito anomalias funcionales notables en el
parénquima. El sistema tensoactivo, que es crucial para la respiracion normal,
muestra disminucién en sus fosfolipidos componentes y proteinas propias del
agente tensoactivo, con lo cual hay deterioro biofisico y fisiolégico de la funcion
tensoactiva, hay perturbacion en la capacidad de los pulmones para eliminar o
anular radicales de oxigeno libre que se producen en forma continua y que pueden
dafar el parénquima pulmonar y el agente tensoactivo. Por tanto en los pulmones
hipoplasicos existen anomalias estructurales y funcionales del parénquima. (1),

(2), (16), (17).

El diagnostico de la hernia diafragmatica se debe considerar en lactantes
gue experimentan dificultad respiratoria en el transcurso de las primeras 24 horas
de vida. Clasicamente esos nifios tienen abdomen escafoide (navicular) y
asimetria o distensién toracica. Conforme nace el nifio y deglute aire, el torax se



expandird segun se distiende el intestino. La dificultad respiratoria conduce a
aspiracion de aire, lo que llena el intestino con aun mas gas, surgen palidez,
cianosis y aparece taquipnea. Es posible que no se escuchen ruidos respiratorios
del lado afectado, pero pueden transmitirse ruidos normales desde al lado
contralateral. Las retracciones esternales y los gruiiidos por lo general son obvios.
La desviacion mediastinica puede causar desviacion de la traquea o el corazon.

La radiografia de térax y abdomen confirman el diagndstico:
Rx de térax: hemitdrax izquierdo ocupado por estructuras de aspecto quistico
(asas intestinales); en ocasiones las asas no estan llenas de aire, lo que dificulta el
diagnostico; desviacion mediastinica contralateral; higado en torax cuando la
hernia es derecha.

Rx de abdomen: en ocasiones, asas de intestino visibles, estdbmago
intraabdominal o intratoracico (posible volvulus gastricos), cuando se hernia el
higado: Signo del "higado ausente".

Cuando el lactante es intubado inmediatamente después de nacer, antes de que
sus asas intestinales se llenen de aire pueden indicar opacidad de un hemitorax. La
introduccién de una sonda ayuda al diagndstico de hernia diafragmatica. (1), (3),

(5). (1), (8), (10), (11), (12).

Si aun hay dudas y el nifio se encuentra estable puede introducirse medio
de contraste a través de la sonda nasogastrica y delinear la anatomia abdominal.
Cuando se efectue el diagnéstico en un recién nacido, se requiere una busqueda
exhaustiva de anomalias relacionadas. Se examinan primero, el corazon, el
sistema nervioso central y los rifiones.

Casi todas las hernias se presentan clinicamente en el transcurso del primer
dia de vida, empero hasta 25% de las hernias diafragmaticas congénitas puede
aparecer después de un mes. Es posible que algunas aparezcan en etapas tan
tardias como la adolescencia. Esa presentacion tardia difiere en la que se observa
en recién nacidos y suele confundirse con neumopatia crénica. Las neumonias, los
derrames, el neumotérax, los empiemas, quistes pulmonares, enfermedad
ampollar y volvulo gastrico se han confundido con el diagndstico de hernia de
Bochdalek en nifios.

Es atil el ultrasonido prenatal para establecer el diagnostico en Utero desde
las 15 semanas de la gestacion. Suele efectuarse un sonograma prenatal, que es
exacto 88 a 94% de las veces y se solicita como parte del cuidado obstétrico
sistematico o porque hay prueba de polihidramios. Si persisten las dudas de un
sonograma, la amniografia permite confirmar el diagndstico.

Los criterios prenatales para un feto de riesgo alto basandose en el
diagndstico incluyen polihidramios, diagndstico temprano, estdbmago dilatado en el
torax y una relacion pulmonar/térax baja. La amniocentesis con estudio del



cariotipo puede mostrar defectos cromosémicos en especial trisomias 18 y 21. En
40% de estos lactantes se identifican anomalias concurrentes, que en alguna
época se pensoO eran raras, con mayor frecuencia de corazon, cerebro, aparato
genitourinario, estructuras craneofaciales o miembros. (4), (7), (10), (11), (13),
(14), (16).

Entre los diagndsticos diferenciales se incluye: si hay gas en las asas:
malformacion adenomatoidea quistica (patrbn de gas abdominal normal),
neumonia por estafilococo, con formacion de neumatocele (raro en neonatos con
pocas horas de vida), desarrollo posnatal de hernia diafragmética derecha, en
algunos infantes con neumonia por estreptococo del grupo B. Si no hay gas en las
asas: hidroquilotorax, empiema, enfisema lobar congénito lleno de liquido, masa
pulmonar (en estos dos ultimos casos, el efecto masa se ve en el apex o en el
angulo costofrénico). (15), (16).

Los diagnosticos prenatales y neonatales que se confunden con mayor
frecuencia con hernia de Bochdalek son: la eventracion del diafragma, la
pentalogia de Cantrell, la hernia de Morgangni, hiato esofagico ampliado,
enfermedad quistica congénita de los pulmones y agenesia primaria del diafragma.

Entre sus complicaciones encontramos hipoplasia, sindrome de circulacion
fetal persistente, hipertension pulmonar arterial después de cirugia.

La morbi-mortalidad de la hernia diafragméatica estd directamente
relacionada con el tamafio del defecto, el volumen de contenido abdominal
herniado y el estadio fetal en el cual ocurre la formacion de la hernia. Defectos
que se desarrollan temprano en la vida fetal son causa de severa hipoplasia
pulmonar. Los infantes con enfermedad cardiaca congénita tienen una mortalidad
del 75% mientras que los que no la tienen aproximadamente del 25%. El
tratamiento es quirdrgico, la reparacion varia con la via de acceso y con el hecho
de que se corrija el defecto por reparacion primaria o con parche. También son
variables los materiales utilizados para la reparacion, la fecha en que se realiza e
incluso el uso de sondas en térax. Hay pruebas para sugerir que la mecanica de la
intervencién quirdrgica puede ser nociva para la adaptabilidad pulmonar
postoperatoria, los cambios de las fuerzas mecénicas a través del diafragma la
presion intraabdominal aumentada, el ensanchamiento del diafragma y una nueva
desviacion mediastinica pueden explicar un decremento de la adaptabilidad y
empeoramiento de la funcién pulmonar después de la operacién. A pesar de
mejorar la atencion neonatal, anestésica y quirurgica de recién nacidos, el
pronéstico de los fetos que nacen vivos es sombrio, pues 30 y 50% de ellos
terminan por fallecer. (1), (7), (11), (13), (16).

Casi todos los centros que atienden a estos lactantes consideran

indispensable el cuidado expedito y agresivo preoperatorio en recién nacidos. Se
utiliza ventilacion a presion positiva con la misma presion de las vias respiratorias
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compatibles con la oxigenacion adecuada. En circunstancias optimas la presion
inspiratoria maxima (PIP) no debe rebasar 30 cm. H20 y la frecuencia respiratoria
debe estar en limites de 30 a 60 respiraciones por minuto. No se recomienda mas
la hiperventilacion para aminorar PaCO2 e inducir una reduccion medida por
alcalosis de la resistencia vascular pulmonar por el dafio secundario a los pulmones
inducido por el ventilador. Algunos centros de perinatologia recomienda el uso de
corticosteroides en fase prenatal o poco después del nacimiento en los
identificados en etapa postnatal. EI uso de paralisis muscular en el periodo
postnatal inmediato es util para controlar en forma completa la ventilacion y llevar
al minimo la presion inspiratoria maxima. Se recomienda administrar solucién de
bicarbonato para corregir la acidosis metabodlica notable. Hay que introducir un
catéter en arteria umbilical y una vena central para la vigilancia seriada de la
presion y la introducciéon de farmacos en goteo. El objetivo de la terapéutica
preoperatoria es revertir la hipertensiébn pulmonar persistente que resulta del
cortocircuito de derecha a izquierda. Los lactantes con hernia diafragmatica
congénita que no responden y contindan con hipoxia grave a pesar del cuidado
optimo son candidatos para el tratamiento de la insuficiencia respiratoria mediante
oxigenacion con membrana extracorporea (OMEC). (1), (2), (4), (7), (11), (15)

La reparacién quirdrgica de la hernia diafragmatica se practica mejor por el
abdomen, el tratamiento quirdrgico definitivo consisten en la reposicion de las
visceras y cierre del hiato diafragmatico, ésta puede demorarse 24-48 horas
inclusive mas de una semana cuando mediante ecocardiografia se observa
hipertension pulmonar en espera de su resolucion. A los pacientes que pueden ser
tratados con la ventilacion comun, con oxigenacién adecuada y que no tienen
cortocircuitos ductales se les debe hacer la reparaciéon en las primeras 12 a 48
horas de existencia. En los que tienen cortocircuito ductal ser4d mejor diferir la
reparacion y revalorar la decisién en forma diaria. (2), (11)

Una de las ventajas de la intervencion quirdrgica tardia y la estabilizacion
preoperatoria es que permite que haya mas tiempo para valorar al enfermo como
idéneo en potencia para oxigenacion con membrana extracorpérea. Esto ayudaria
a elucidar que en nifios el problema principal es hipertension pulmonar primaria o
hipoplasia pulmonar resistente a tratamiento. Metkus y colaboradores advirtieron
que el costo promedio de atender a un neonato con hernia diafragmatica
congénita era de $137,000 dolares y calcularon que el costo anual excedia los 230
millones en todo Estados Unidos, cifra que correspondia sélo a la hospitalizacion.

(6)

La reparacion de la hernia no aumentard el &rea de superficie para el
intercambio de gases en los pulmones que muestran hipoplasia. Los alvéolos no
tienen atelectasia y no se expandiran con la descompresion del térax. Si hubo
suficiente intercambio de gases en el momento del nacimiento, es posible que las
muertes al final de periodo de "luna de miel" dependan del grado de hipertension y
de cortocircuito pulmonares. De ser asi, el tratamiento dirigido hacia la
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vasculatura pulmonar inmadura disminuiria la resistencia pulmonar y podria
mejorar la supervivencia. La intervencion quirdrgica puede ser un estimulante
para esta vaculatura pulmonar porque los lactantes en quienes se efectla
reparacion inmediata suelen sufrir morbilidad y mortalidad altas por hipertension
pulmonar primaria y circulacion fetal persistente. (4), (7), (16).

Los pacientes con hernia diafragmatica congénita estan en situacién critica,
pero cabe esperar supervivencia excelente en caso de no existir otras
anormalidades graves, sin embargo en los sobrevivientes se advierten
complicaciones importantes a largo plazo y las mas notables son: retraso del
desarrollo y deficiencia del crecimiento, enfermedad por el reflujo gastroesofagico,
pérdida de la audicion y anormalidades musculoesqueléticas. (9).

Las técnicas terapéuticas mas recientes como el uso de agente tensoactivo,
ventilacion pulmonar intratraqueal, ventilacion liquida, ventilacion lenta, ventilacion
de alta frecuencia, OMEC, Oxido Nitrico Inhalado y la posibilidad de reparacion
prenatal de la hernia diafragmética en lactantes seleccionados, pueden reducir
adicionalmente la mortalidad debida a este trastorno. (9), (11).

En el estudio realizado por Toulokian-Markowitz en Newborn Special Care
Unit of Yale-New Haven Hospital durante 1971 y Junio 1981. utilizando el sistema
preoperatorio de puntaje radiografico de pronostico, en una muestra de 34 recién
nacidos, el grado de supervivencia de los recién nacidos fue cerca del 50%.

Las radiografias preoperatorias de los 34 recién nacidos con hernia
diafragmatica en las primeras 12 horas de vida fueron revisadas para determinar si
los 16 sobrevivientes pueden ser identificados.

Un sistema de puntaje de 5 parametros radioldgicos dieron una correlacion
significativa con sobrevida (localizacion del estdmago, presencia de neumotorax
volumen relativo de aireacion del pulmon ipsolateral y contralateral), fueron
sumados para obtener un puntaje total radiogréfico. Los resultados obtenidos
fueron:

- Puntajes acumulativos de 2 a 9 en 4 de 16 sobrevivientes (25%).

- De 16 de 18 (89%) de no sobrevivientes con puntaje mayor de 6.

- De 12 de 16 (75%) sobrevivientes y 2 de 8 no sobrevivientes (11%) con
puntaje de 6 0 menos.

Hallazgos radiologicos individuales fueron menos especificos para predecir
pronostico que el puntaje total. El examen cuidadoso de radiografias
preoperatorias puede dar al cirujano un método adicional para predecir prondéstico
siguiendo la reparacion de la hernia diafragmatica congénita durante las primeras
12 horas de vida. (14)
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VI. METODOLOGIA

TIPO DE ESTUDIO:
Descriptivo-Retrospectivo

OBJETO DE ESTUDIO:

Expedientes de pacientes neonatos (0-28 dias) con diagndstico médico y
radiolégico de hernia diafragmatica, de los Hospitales Roosevelt, San Juan de Dios,
e Instituto Guatemalteco de Seguridad Social, atendidos durante el 1 de Enero de
1994 al 30 de Junio de 1999.

TAMANO DE LA POBLACION:

Es determinada por todos los casos encontrados en los registros médicos, y
radiograficos archivados con diagnéstico de hernia diafragmatica congénita.
Durante el periodo de estudio de Enero de 1994 a Junio de 1996, en los Hospitales
Roosevelt, San Juan de Dios, e Instituto Guatemalteco de Seguridad Social.
(H.G.O. Pamplona y H.J.J.A.B. Zona 6).

CRITERIOS DE INCLUSION:
-Pacientes de 0 a 28 dias de vida.
-Diagnéstico radiogréfico de hernia diafragmatica durante las
primeras 12 horas de vida.

CRITERIOS DE EXCLUSION:
-Pacientes que tengan hernia diafragmatica asociada a otra
anomalia congénita que influya en el prondstico.

PROCEDIMIENTOS DE RECOLECCION DE DATOS:

La investigacion se realizé revisando las historias clinicas y radiogréaficas de
todos los pacientes con diagndéstico de hernia diafragmatica congénita ingresados
en los tres centros hospitalarios, durante el 1 de Enero de 1994 al 30 de Junio de
1999.

Los datos se recolectaron a través de una boleta llamada Escala de
asignacion de factores de riesgo anatémicos y radiograficos (Touloukian-
Markowitz) y otra que recogio informacioén general de los pacientes.

Se tabularon los datos y se presentan en forma analitica y descriptiva, los

cuadros fueron comparados, utilizando la prueba de Chi Cuadrado y Riesgo
Relativo, considerandose como significativo un valor de P<0.05.
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VARIABLES A ESTUDIAR:

Nombre de la Definicion Definiciéon Tipo de Unidad de
variable conceptual operacional variable medida
Bajo Peso al Peso del neonato | Tomando de la historia Nominal Kilogramos,
nacer después del clinica tal y como gramos,

nacimiento inferior a| aparece registrada. libras.
2,500g.
Recien nacido | Nifio nacido antes de | Edad del nifio calculada Nominal Semanas por
prematuro completar 37 en base a las semanas puntuacion
semanas de al ingreso y egreso del de Capurro.
gestacion. nifo.
Sobrevida Seguir vivo después | Nifios que sobreviven a Nominal Minutos,
de una enfermedad causa de Hernia horas, dias.
Diafragmética en base
al ingreso y egreso del
hospital.
Prondstico Juicio que forma el Proceso de la hernia Nominal |Véase unidad
segun meédico acerca del |diafragmatica congénita de medida
Touloukian- curso de una observada por medio de en el
Markowitz enfermedad rayos X siguiente
deducido de los cuadro.
sintomas
observados.
1. Lado del diafragma afectado:
- lzquierdo 1
- Derecho 2
- Derecho del higado 3
2. Localizacién del estbmago:
- Abdomen 1
- Torax 2
3. Neumotorax (ipsolateral o contralateral):
- Ausente 0
- Presente 2
4. Grado de desplazamiento del mediastino: (*)
- Ninguno 0
- Moderado 1
- Marcado 2
5. Cantidad de distension visceral:
- Sin aire 0
- Sin distensién 1
- Distendido 2
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6. Volumen de aire ipsolateral del pulmon:

- Mayor de 25% 0

- Menor de 25% 1

- _Ninguno 2
7. Volumen de aire contralateral del pulmén

- Normal 75% 0

- 75% - 50% 1

- 50% - 25% 2

(*) Se define a la desviacion mediastinica de una manera subjetiva:

0: En la linea media clavicular
1: Con desplazamiento hasta la linea media clavicular
2: Mas alla de la linea media clavicular.
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RECURSOS:

a) Materiales:

- Departamento de radiologia y servicio de neonatologia del departamento
de pediatria de los hospitales, Roosevelt, Instituto Guatemalteco de Seguridad
Social y San Juan de Dios.

-Historias clinicas y radiografias de los pacientes con diagnostico de hernia

diafragmatica.
-Boleta de recoleccion de datos.
-Maquina de escribir.
-Computadora.
-Bibliotecas:
Universidad de San Carlos de Guatemala,
Universidad Francisco Marroquin,
Instituto Guatemalteco de Seguridad Social
Hospital Roosevelt,
Hospital San Juan de Dios.

-Utiles de Escritorio

b) Humanos:
Médico Asesor
Médico Revisor
Estudiante Investigador.

C) Econdmicos:

Impresion de boletas ................ Q 225.00
Transporte, tinta de impresora .... Q 470.00
Fotocopias de libros ............... Q 260.00
Utiles de escritorio ................... Q 150.00
Impresion de tesis ............... Q1,500.00

Total:__ Q2,605.00

16



VIl. PRESENTACION DE RESULTADOS
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Cuadro No. 1

Puntaje segun Touloukian-Markowitz para factores de riesgo anatomicos vy
radiograficos en relacion al pronéstico de nifios con hernia diafragmética congénita
atendidos en los hospitales Roosevelt, 1.G.S.S. y General San Juan de Dios durante
el 1lero. de Enero de 1994 al 30 de Junio de 1999.

Factores de Riesgo Anatomico y Prondstico Total
Radiografico Vivos | Fallecid | de casos
0s
1. |Lado del Diafragma afectado:
- lzquierdo 12 23 35
- Derecho 2 2 4
- Derecho del Higado 0 7 7
Total 14 32 46
2. |Localizacién del Estomago:
- Abdomen 7 8 15
- Torax 7 24 31
Total 14 32 46

3. |Neumotorax (Ipsilateral o
Contralateral)

- Ausente 11 4 15
- Presente 3 28 31
Total 14 32 46
4. | Grado de desplazamiento del
Mediastino:
- Ninguno 9 4 13
- Moderado 1 8 9
- Marcado 4 20 24
Total 14 32 46
5. | Cantidad de Distension Visceral
- Sin Aire 1 0 1
- Sin Distension 2 2 4
- Distendido 11 30 41
Total 14 32 46
6. |Volumen de Aire Ipsilateral del
pulmén:
- Mayor de 25 % 5 5 10
- Menor de 25 % 6 11 17
- Ninguno 3 16 19
Total 14 32 46
7. |Volumen de Aire Contralateral del
pulmoén:
- Normal 75 % 7 0 7
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- 75 % -50 % 4 5 9

- 50% - 25 % 3 27 30
Total 14 32 46
Fuente: Departamento de Radiologia de los hospitales Roosevelt, 1.G.S.S. y

General San Juan de Dios.
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Cuadro No. 2

Factores de riesgo anatomicos y radiograficos significativos en la relacion del
puntaje radiografico segun Touloukian-Markowitz con el prondstico de nifios con
hernia diafragmética congénita atendidos en los hospitales Roosevelt, 1.G.S.S. y
General San Juan de Dios, durante el lero. de Enero de 1994 al 30 de Junio de
1999.

Factores de riesgo % %
anatomicos y Vivos Fallecidos Total de casos
radiograficos

Neumotorax
(Ipsi o Contralateral).
(P<0.05) (3) 6% (28) 61% 46

Grado de
desplazamiento del
Mediastino Marcado 4) 9% (20) 44% 46

(P<0.05)

Volumen de aire
contralateral del
pulmén. 50% - 25% (3) 6% (27) 59% 46
(P<0.05)

Nota: Se toman Unicamente los valores con cambios radiograficos con diferencia
estadisticamente significativa, encontrados en el cuadro No. 1

Fuente: Cuadro No. 1.
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Cuadro No. 3

Distribucion de la relacion del puntaje radiografico segun Touloukian-Markowitz
con el pronoéstico de nifios con hernia diafragmatica congénita atendidos en los
hospitales Roosevelt, 1.G.S.S. y General San Juan de Dios durante el lero. de
Enero de 1994 al 30 de Junio de 1999.

Puntaje Prondstico

) ot Total de casos

Radiogréfico
Vivos Fallecidos

4-5 4 0 4

6—-7 4 0 4

8-9 4 4 8
10-11 2 7 9
12 - 13 0 18 18
14 — 15 0 3 3

Total 14 32 46

Fuente: Boleta de seleccion de datos. Anexo 1.
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Cuadro No. 4

Distribucion de pacientes en cuanto al peso al nacer en la relacion del puntaje
radiografico segun Touloukian-Markowitz con el prondstico de nifios con hernia
diafragmética congénita atendidos en los hospitales Roosevelt, 1.G.S.S. y General
San Juan de Dios, durante el lero. de Enero de 1994 al 30 de Junio de 1999.

Peso al nacer Prondstico Total
de casos
Vivos Fallecidos
1000 — 1499 0 2 2
1500 — 1999 1 2 3
2000 — 2499 3 2 5
2500 — 2999 5 15 20
3000 — 3499 5 11 16
Total 14 32 46
P: NS
P: NS= Valor no Significativo
Fuente: Departamento de Registros Médicos de los hospitales Roosevelt,

1.G.S.S. y General San Juan de Dios.
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Cuadro No. 5

Distribucion de pacientes en cuanto a la edad gestacional en la relacion del puntaje
radiografico segun Touloukian-Markowitz con el prondstico de nifios con hernia
diafragmética congénita atendidos en los hospitales Roosevelt, 1.G.S.S. y General
San Juan de Dios durante el 1lero. de Enero de 1994 al 30 de Junio de 1999.

Semanas de Pronéstico
) Total
edad gestacional de casos
Vivos Fallecidos

34 — 36 1 3 4

37-40 7 35 42

Total 8 38 46

P: NS

P: NS = Valor no Significativo
Fuente: Departamento de Registros Médicos de los hospitales Roosevelt,

1.G.S.S. y General San Juan de Dios.
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Cuadro No. 6

Frecuencia de pacientes de acuerdo al sexo en la relacion del puntaje radiogréafico
segun Touloukian-Markowitz con el prondéstico de nifios con hernia diafragmatica
congénita atendidos en los hospitales Roosevelt, 1.G.S.S. y General San Juan de
Dios, durante el 1ero. de Enero de 1994 al 30 de Junio de 1999.

Sexo Prondstico Total
de casos
Vivos Fallecidos
Masculino 11 22 33
Femenino 3 10 13
Total 14 32 46
P: NS

P: NS = Valor no Significativo

Fuente: Departamento de Registros Médicos de los hospitales Roosevelt,
1.G.S.S. y General San Juan de Dios.
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Cuadro No. 7

Frecuencia de acuerdo a la localizacién anatomica del efecto en la relacién del
puntaje radiografico segun Touloukian-Markowitz con el pronéstico de nifios con
hernia diafragmatica congénita atendidos en los hospitales Roosevelt, 1.G.S.S. y
General San Juan de Dios durante el lero. de Enero de 1994 al 30 de Junio de
1999.

Sitio Prondstico Total
Anatémico de casos
Vivos Fallecidos
Izquierdo 12 23 35
Derecho 2 9 11
Total 14 32 46
P: NS

P: NS = Valor no Significativo

Fuente: Departamento de Registros Médicos de los hospitales Roosevelt,
1.G.S.S. y General San Juan de Dios.
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VIIl. ANALISIS Y DISCUSION DE RESULTADOS

Después de revisar los registros médicos, radiografias y papeletas de los
pacientes neonatos con diagnéstico de hernia diafragmética congénita, atendidos
en los hospitales Roosevelt, 1.G.S.S., y General San Juan de Dios durante el lero.
de Enero de 1994 al 30 de Junio de 1999, se presentan los siguientes resultados.

El cuadro No. 1 presenta los neonatos con hernia diafragmatica congénita
encontrados, haciendo un total de 46 casos: vivos 14 (30%) y fallecidos 32 (70%).
Se observa que la hernia diafragmatica congénita fue mas frecuente del lado
izquierdo presentandose 35 casos (76%) de los cuales fallecieron 23 neonatos
(72%), se encontraron 11 casos (24%) con hernia diafragmética congénita del
lado derecho de los cuales fallecieron 9 pacientes (28%). No se encontrd
diferencia significativa con respecto a la sobrevida en los pacientes con hernia
diafragmatica congénita.

Con respecto a la localizacion del estémago el hallazgo radiogréfico intra
toracico fue el mas afectado con 31 casos (67%) de los cuales fallecieron 24
pacientes (75%), no siendo un valor significativo con respecto a la sobrevida.

El neumotérax presente fué un hallazgo frecuente asociado con la hernia
diafragmatica congénita encontrandose 31 casos (67%) de los cuales fallecieron
28 pacientes (87%), siendo su presencia un hallazgo estadisticamente significativo
en relacion con la mortalidad.

Se observa a mayor grado de desplazamiento del mediastino mayor niamero
de fallecidos 20 casos (62%). Siendo la relacidon estadisticamente significativa
para sobrevida.

El porcentaje mayor de recién nacidos con hernia diafragmatica congénita
fallecidos fue cuando se observéd radiograficamente distension visceral con 30
casos (94%) y el menor porcentaje 16 casos (50%) al no presentarse volumen de
aire ipsolateral del pulmén. No siendo estos factores radiograficos un hallazgo
estadisticamente significativo en relacion a la mortalidad.

Se observa que de los pacientes con hernia diafragmatica congénita que
tuvieron un volumen de aire contralateral del pulmén igual o mayor al 75% con 7
casos (15%) ninguno fallecié y cuando el volumen de aire contralateral del pulmén
fué de 50% - 25% con 30 casos (65%), 27 fallecieron (84%) y 3 vivieron (21%).
Siendo un factor estadisticamente significativo en relacion a la mortalidad.

En el cuadro No. 2 de los factores de riesgo anatémicos y radiograficos

estudiados los que se encontraron con diferencia estadisticamente significativa en
relacion a la mortalidad fueron: el Neumotoérax ipsolateral y contralateral, Grado
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de desplazamiento del mediastino, y Volumen de aire contralateral del pulmén
50% - 25%. (P<0.05)

Podemos observar en el cuadro No. 3 que la mayor mortalidad se encontré en
pacientes con puntajes radiograficos arriba de 7 puntos, teniendo la mayor
incidencia entre 10 a 13 puntos con 27 casos. (59%). Al realizarse la prueba de
Riesgo Relativo a los puntajes obtenidos nos indica que puntajes mayores de 7
puntos tienen 4.75 veces mas riesgo de fallecer que aquellos que tienen puntajes
menores o iguales a 7 puntos.

En el cuadro No. 4 Los neonatos de bajo peso al nacer (menores de 2,500
gramos)hacen un total de 10 casos 4 vivos (40%) y 6 fallecidos (60%) observamos
que la mayor proporcion de fallecidos fue en recién nacidos por arriba de 2,500
gramos de peso al nacer con 26 casos (81%). No se encontré diferencia
significativa al comparar los recién nacidos menores de 2,500 gramos con los
recién nacidos mayores de 2,500 gramos.

En el cuadro No. 5 Los nifios prematuros (menores de 37 semanas) con
hernia diafragmatica congénita hacen un total de 4 casos 1 vivo (25%) y 3
fallecidos (75%). La mayor proporcién de recién nacidos fallecidos fue entre las
37— 40 semanas de edad gestacional con 35 casos ( 92%). No se encontro
diferencia significativa al comparar los recién nacidos menores de 37 semanas con
los recién nacidos mayores de 37 semanas de edad gestacional.

El cuadro No.6 los 46 casos de recién nacidos con diagnéstico de
hernia diafragmatica congénita de los cuales 33 casos son del sexo masculino
(72%) y 13 casos del sexo femenino (28%). No encontrandose valor significativo
en relacion a sobrevida. La mayor frecuencia del sexo masculino en hernia
diafragmatica congénita es similar a la reportada en la literatura. (15).

Observamos el cuadro No.7 que las hernias diafragmaticas congénitas se
presentan con mas frecuencia del lado izquierdo con 35 casos (76%). No
encontrandose valor significativo respecto del lado de la hernia diafragmatica con
la sobrevida.
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IX. CONCLUSIONES

. Los factores de riego del puntaje radiografico de Toulokian-Markowitz
anatémicos y radiogréaficos incluidos: neumotorax ipsilateral y contralateral,
grado de desplazamiento del mediastino y el porcentaje de 25% - 50% de
volumen de aire contralateral del pulmon, tiene diferencia estadisticamente
significativa con respecto a la mortalidad de neonatos con hernia
diafragmatica congénita.

. Los pacientes con hernia diafragmatica congénita que tienen un puntaje
mayor de 7 puntos, tienen 4.75 veces mas riesgo de fallecer que aquellos
que tienen puntajes menores o iguales a 7 puntos.

. En los recién nacidos con hernia diafragmética congénita, el peso al nacer
no se encontr6 que fuera una variable de valor estadisticamente
significativo respecto a sobrevida.

. En pacientes de bajo peso al nacer (< de 2,500 gramos) con hernia
diafragmatica congénita la supervivencia fue de 40% de acuerdo al puntaje
obtenido.

. No se encontr6 valor significativo de sobrevida en relacion a la edad
gestacional en recién nacidos con hernia diafragmatica congénita.

. En recién nacidos prematuros (< de 37 semanas) la supervivencia fue de
25%.

. El sexo mas afectado fue el masculino con 72%, no encontrandose
diferencia significativa de sobrevida al comparar ambos sexos.

. El lado izquierdo fue el sitio anatomico mas afectado con 76%, no
encontrandose diferencia estadisticamente significativamente de sobrevida
al comparar el lado afectado.

. En el presente estudio multicéntrico (HGSJD, HR, IGSS) realizado en

pacientes con diagnéstico médico y radiografico de hernia diafragmatica
congénita la mortalidad fué de un 70% y la supervivencia del 30%.
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X. RECOMENDACIONES

1. Qué el puntaje radiogréafico segun Touloukian-Markowitz sea utilizado en los
hospitales del pais ya qué sirve como un elemento de juicio para determinar
pre-operatoriamente el riesgo de mortalidad y poder asi monitorizar
estrictamente el tratamiento médico y quirdrgico en recién nacidos con
hernia diafragmatica congénita.

2. Protocolizacion del manejo multidisciplinario médico-quirargico de pacientes
con hernia diafragméatica congénita.

3. Por la importancia de esta Patologia y siendo el 1.G.S.S. una institucion que
cuenta con unidades de Neonatologia en el interior del pais se recomienda
continuar con esta investigacion para mejorar el tratamiento médico-
quirargico de recién nacidos con hernia diafragmatica congénita en este
centro hospitalario.
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Xl. RESUMEN

Se realiz6 un estudio descriptivo-retrospectivo con el objeto de comparar la
sobrevida de los pacientes con un puntaje radiografico, llamado Touloukian-
Markowitz utilizandose un método de indicadores predictivos. Dicho estudio se ha
realizado con registros clinicos y radiografias de recién nacidos con hernia
diafragmatica congénita atendidos en el servicio de neonatologia de los
departamentos de Pediatria de los hospitales: Roosevelt, 1.G.S.S., y General San
Juan de Dios durante el lero. de Enero de 1994 al 30 de Junio de 1999.

Se incluyeron en este estudio 46 pacientes con diagnostico médico vy
radiografico de hernia diafragméatica congénita de los cuales el 70% fallecieron.

Tabulandose y presentando los datos en forma analitica y descriptiva, se
comparan los cuadros utilizando la prueba de Chi Cuadrado y el Riesgo Relativo,
considerandose como significativo un valor de P<0.05.

La mayor mortalidad se encontré en pacientes con puntajes mayores de 7
puntos, teniendo 4.75 veces mas riesgo de fallecer que aquellos que tienen
puntajes menores o iguales a 7 puntos.

En cuanto a los factores de riesgo anatomicos y radiograficos el neumotorax
ipsilateral y contralateral, grado de desplazamiento el mediastino y volumen de
aire contralateral del pulmén con 50% - 25%, tienen diferencia estadisticamente
significativa para sobrevida.

La edad gestacional y el peso al nacer de los recién nacidos con hernia
diafragmatica congénita no presentan diferencia significativa para sobrevida.

Los recién nacidos prematuros (< de 37 semanas) con hernia diafragmatica
congénita tienen un 25% de supervivencia de acuerdo al puntaje obtenido.

Los pacientes con bajo peso al nacer con hernia diafragmatica congénita
tienen un 40% de supervivencia de acuerdo al puntaje obtenido.

Los recién nacidos con hernia diafragmatica congénita el 72% fué del sexo
masculino.

El sitio anatémico de la hernia diafragmatica congénita mas afectado con
76% fué el lado izquierdo.

Se concluye que los resultados en base a este puntaje sirvan como

elemento de juicio para determinar pre-operatoriamente el riesgo de mortalidad en
pacientes con hernia diafragmatica congeénita.
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Anexo 1.

UNIVERSIDAD DE SAN CARLOS DE GUATEMALA
FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS
UNIDAD DE TESIS

RELACION DEL PUNTAJE RADIOGRAFICO SEGUN TOULOUKIAN-MARKOWITS CON
EL PRONOSTICO DE NINOS CON HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA, EN LOS
HOSPITALES: ROOSEVELT, SAN JUAN DE DIOS, Y EL INSTITUTO GUATEMALTECO
DE SEGURIDAD SOCIAL (H.G.O. PAMPLONA Y H.J.J.A.B. ZONA 6) DURANTE EL
PERIODO DEL 1 DE ENERO DE 1994 AL 30 DE JUNIO DE 1999.

BOLETA DE RECOLECCION DE DATOS.

Fecha: Responsable:_Luis Catalan.
Nombre:
Registro Clinico: Registro Rx

Fecha de nacimiento:
Fecha de ingreso:

Sexo: Masculino: Femenino:
Hospital de origen: -Roosevelt
-H.G.S.J.D.
-1.G.S.S. -Zonal2
- Zona 06
Edad Gestacional: Semanas:

Peso al nacer:

Rx Torax: PUNTUACION DE TOULOUKIAN- Markowitz

Egreso: vivio: Fallecio:
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ANEXO 2.

Sistema preoperatorio de puntaje radiografico de prondstico segun Touloukian-
Markowitz para hernia diafragméatica congénita.

CRITERIOS PUNTAJE

1. Lado del diafragma afectado:

- lzquierdo 1

- Derecho 2

- Derecho del higado 3
2. Localizacién del estbmago:

- Abdomen 1

- Torax 2
3. Neumotodrax (ipsolateral o contralateral):

- Ausente 0

- Presente 2
4. Grado de desplazamiento del mediastino:

- Ninguno 0

- Moderado 1

- Marcado 2
5. Cantidad de distension visceral

- Sin aire 0

- Sin distension 1

- Distendido 2
6. Volumen de aire ipsolateral del pulmoén:

- Mayor de 25% 0

- Menor de 25% 1

- Ninguno 2
7. Volumen de aire contralateral del pulmon:

- Normal 75% 0

- 75% - 50% 1

- 50% - 25% 2

Fuente: J. Pediatric Surgery 1984
June 6: 29 (6) P.253

35



Incidencia de hernia diafragmaética congénita en nifios recién nacidos vivos en los

Anexo No. 3

Cuadro N. 8

hospitales Roosevelt, San Juan de Dios, 1.G.S.S. (H.G.O. Pamplona y H.J.J.A.B.
Zona 6) durante el periodo del 1lero. de Enero de 1994 al 30 de Junio de 1999.

Ptes. con Incidencia por
Institucion No. de Recién hernia 10,000 nacidos
nacido Vivos | diafragmatica Vivos
congénita
Hospital Roosevelt 60,572 14 2 X 10,000
H.G.S.D. 61,083 17 3 X 10,000
I.G.S.S
H.G.O. Pamplona
J.J.A.B.. zona 6 120,000 34 3 X 10,000
Total 241,655 65 3 X 10,000

Nota: El namero de recién nacidos referidos de otras instituciones, comadronas,
médicos particulares fué de 12 casos lo que hace un total de 77 pacientes con

diagnadstico de hernia diafragmatica congénita.

Fuente: Departamento de Registros Médicos y Registros Estadisticos de las 3

instituciones.
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