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RESUMEN

La hernia diafragmatica congénita (HDC) es una patologia que afecta a 1 de cada 3000
recien nacidos. El realizar un correcto diagnostico precoz, permite establecer el
pronostico y optimizar el tratamiento en cada caso.

Las opciones de tratamiento en la actualidad abarcan desde la interrupcion de la
gestacion, a la utilizacion de terapias fetales especificas asi como terapias postnatales
exclusivas en funcion del grado de defecto y del deseo de los progenitores.

Los fetos con hernias de rango intermedio pueden presentar una insuficiencia
respiratoria grave en un alto porcentaje de casos cumpliendo criterios de ECMO hasta

en un 78 %. Por ello la terapia postnatal exclusiva puede ser insuficiente.

La oclusion traqueal fetoscopica (terapia FETO) utilizada como terapia fetal en los fetos
de prondstico grave, en la actualidad no estd recomendada en las de prondstico
intermedio, ya que el aumento de la supervivencia es muy relativo y por el contrario si

que presenta una alta tasa de prematuridad asociada.

El procedimiento EXIT (Ex utero intrapartum treatment) permite una reexpansion
controlada y el inicio de las medidas de proteccion pulmonar en el mismo momento del
nacimiento, que pueden favorecer a la terapia postnatal exclusiva, disminuyendo las

necesidades de ECMO vy evitando la prematuridad de la terapia FETO.
Con el presente trabajo se pretende:

- Determinar si estos fetos se pueden beneficiar de un nacimiento mediante EXIT.

- Definir los beneficios, la seguridad y riesgos del procedimiento EXIT sobre las
madres y sobre los fetos afectos de HDC aislada de rango intermedio.

- Establecer los factores que influyen en los resultados en términos de

supervivencia y complicaciones tras la realizaciéon de EXIT.

Para ello se ha desarrollado un estudio observacional retrospectivo y descriptivo de 14
casos de HDC izquierdas aisladas de pronostico intermedio, los cuales nacieron

mediante procedimiento EXIT entre Enero de 2007 y Diciembre de 2018, en la Unidad
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de Gestion Clinica de Medicina Materno-Fetal, Genética y Reproduccion del Hospital
Universitario Virgen del Rocio.

En relacién a la seguridad materna, los resultados obtenidos son muy satisfactorios
puesto que no hubo casos de infecciones, mortalidad ni dehiscencias ni tempranas ni
tardias de cicatriz uterina y solo precisé de transfusién de hemoderivados el 7 %. La
estancia postoperatoria fue de 4 dias similar a la de la cesarea convencional.

En relacion a los resultados perinatales, obtuvimos una supervivencia del 79 % muy
superior a los datos encontrados en la bibliografia consultada para los nifios portadores
de HDC de rango intermedio. Se compar6 con el historico, tanto para los sometidos sélo
a terapia postnatal exclusiva como a los sometidos a terapia FETO situandose la misma
en un 50 % y 63% respectivamente. La mortalidad total fue del 21 % y solo el 7 % se

debio a insuficiencia respiratoria refractaria.

El dnico incidente en relacion con el procedimiento fue una rotura traqueal durante la

intubacion en un sélo caso, el cual finalmente fallecié.

Precisaron de VAFO un 79 % de los casos y de ON en un 57% lo que implica que estos
recién nacidos siguen presentado alta tasa de hipertension pulmonar e insuficiencia

respiratoria. En ningdn caso se instaur6 ECMO.

Con respecto a la correccion definitiva: momento de su realizacion (69 % en las
primeras 48 h), via de abordaje (laparotomia subcostal), utilizacion de parches (23%) y
la tasa de recurrencias (23%) nuestros datos no difieren de los datos publicados por la

mayoria de los grupos.

El 86 % de la serie sufrié algun tipo de complicacién infecciosa asociada al ingreso en

UCI de las cuales 3 fueron sepsis nosocomiales, una de ellas fulminante.

Con respecto a las complicaciones a largo plazo no se establecen diferencias con lo
publicado, por el contrario, hemos obtenido unos resultados muy satisfactorios en
relacion a las secuelas neuroldgicas y respiratorias. Ninguno de los nifios present6 dafios
neuroldgicos, con un desarrollo neurocognitivo normal. Sélo un caso de hipotonia
generalizada, secundaria a ingreso prolongado en UCI, que se resolvié con fisioterapias.

Ninguno precisé de oxigenoterapia domiciliaria ni a corto ni a largo plazo y no han
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presentado ingresos por causa respiratoria. La principal complicacion fue el reflujo
gastroesofagico con una tasa del 54 % similar a la reportada en la bibliografia.

Estos resultados avalan que el procedimiento EXIT en los pacientes con HDC de rango
intermedio, puede ser un complemento a la terapia postnatal exclusiva con una baja tasa
de complicaciones neonatales y maternas, sin la morbimortalidad afiadida que supone el

ECMO ni el riesgo de prematuridad que implica FETO.
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HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA: SITUACION
ACTUAL

1. Etiopatogenia de la hernia diafragmaética congénita.

1.1.Bases genéticas
La hernia diafragmaética es una patologia grave que afecta a 1/3000 nacidos vivos (1).

Puede presentarse de forma aislada en casi un 60 % de los casos pero también asociada
a alteraciones cromosomicas o malformaciones concomitantes en el restante 40 % (2)
(Figura 1). Las principales anomalias cromosomicas asociadas suponen un 15 % del
total y son la trisomia 18 y 21 asi como, sindromes genéticos no cromosomicos como la
tetrasomia 12p o sindrome de Pallister-Killian (Tabla 1).En el 25 % de los casos no se
asocia a sindrome genético pero si a otras malformaciones principalmente cardiacas
(52%), nefrourologicas (23%), sistema nervioso central (14%) y gastrointestinales
(10%) (Figura 1) (Tabla 2)



Presentacion de la hernia diafragmatica
congénita

1 Aislada
B Cromosomopatias

= Malformaciones

Malformaciones asociadas a la hernia
diafragmatica congénita

1%

™ Cardiacas

B Nefrouroldgicas

1 Sistema nervioso central
B Gastrointestinales

Otras

Figura 1. Formas de presentacion y malformaciones asociadas a la hernia
diafragmatica congénita (HDC).



Tabla 1. Sindromes genéticos asociados a hernias diafragmaéticas congénitas (1).

Sindrome

Gen/locus

Fenotipo

Sindrome de Pallister-Killian

Tetrasomia 12p

HDC, retraso mental, epilepsia,
hipotonia, epicantus, nariz chata,
déficits  visuales y auditivos,
cardiopatias  congénitas, reflujo

gastroesofagico y cataratas.

Sindrome de Fryns

Desconocida

(Parece autosdmica recesiva)

HDC, hipoplasia pulmonar,
hipoplasia de las falanges distales y
ufias, puente nasal plano, orejas
displésicas, micrognatia, hendiduras

orofaciales

Sindrome de Gershoni-Baruch

Desconocida

(Parece autosdmica recesiva)

HDC, onfalocele y malformaciones
radiales

Sindrome de  Simpson-Golabi-

Behmel

GPC3; Xq26

HDC, macrosomia (prenatal y
postnatal), polidactilia, ufias

hipoplasicas, retraso de desarrollo

Sindrome Beckwith-Wiedemann

IGF2/H19/p57KIP; 11p15.5

HDC, macrosomia, onfalocele,

macroglosia, hipoglucemia neonatal

Microftalmia con defectos lineales | HCCS HDC, cardiomiopatia, microftalmia,

piel aplasia dérmica

Sindrome de Goltz PORCN; Xp22 HDC, hipoplasia focal de dermis,
Hipoplasia dental, sindactilia

Sindrome Craneofrontonasal EFNB1; Xp22 HDC, sinostosis coronal,

hipertelorismo, anomalias digitales

Sindrome de PAGOD

Desconocida

HDC, onfalocele,
arteria pulmonar hipoplasica.

dextrocardia,

Sindrome de Denys-Drash

WT1; 11p13

HDC, glomerulopatia,
pseudohermafroditismo masculino

HDC: Hernia diafragmatica congénita




Tabla 2. Defectos estructurales asociados a la hernia diafragmética congénita
(Modificados por Graham et al.) (1).

Sistema Tipo de defecto Frecuencia estimada
Cardiovascular Defecto septo ventricular 6%
Defecto septo atrial 3%
Coartacion de aorta 2%
Sd. corazon izquierdo hipoplésico 2%
Dextrocardia 1%
Fallot 1%
Trasposicion de grandes vasos 1%
Ventriculo Unico 1%
Atresia tricuspidea 1%
Estenosis pulmonar 1%
Gastrointestinal Malrotacion 4%
Ano imperforado 3%
Agenesia vesicular 1%
Bazo accesorio 1%
Urogenital Agenesia renal 3%
Rifién quistico 1%
Agenesia testiculos 1%
Utero bicorne 1%
Musculoesquelético Deficiencia miembro 5%
Pie equinovaro 4%
Onfalocele 3%
Anomalias vertebrales 2%
Artrogriposis 2%
Defectos esternales 2%
Anomalias pared abdominal 1%
Anomalias costales 1%
Displasia cadera 1%
Ectopia cordis 1%
Respiratorio Secuestro pulmonar 1%
Fistula traqueoesofagica 1%
SNC Defectos tubo neural 3%
Hidroencéfalo 3%
Hipoplasia ocular 1%
Craneofacial Labio leporino con/sin  fisura | 2%
palatina
Paladar hendido 2%




1.2.Embriologia

La hernia diafragmatica se produce por un desarrollo anormal del septo transverso y
cierre incompleto de los canales pleuroperitoneales entre las 62-10° semanas de
gestacion (Figura 2). Genera un paso de visceras abdominales a la cavidad torécica y
compresién de éstas sobre el arbol traqueobronquial, originando una hipoplasia e
hipertension pulmonar, las cuales son la principal causa de muerte asociada (3). A
veces, es consecuencia de anomalia primaria del desarrollo pulmonar, es decir, lo
primero que se produciria es la hipoplasia pulmonar y la hernia seria consecuencia de

ésta. (4). Esto podria explicar las diferencias en la respuesta a la terapia perinatal (2).

La agenesia completa es muy rara, asi como las hernias bilaterales que suponen s6lo el
1-2 %. Las derechas son menos frecuentes siendo s6lo un 15 % del total y el resto son

izquierdas.

Mesenterio esofégice Tenddn central

D

Crecimiento muscular
a pantir de la pared corporal

I:] Septo lransverso Tendén central

Vena cava inferior
D Masenterio del eséfago

Esdfago

. Pliegues y membranas pleuroperitoneales
Aoria

Crecimiento muscular

a partir de fa pared corporal E Pilares del diafragma

Figura 2. Embriologia del desarrollo diafragmatico (5).



1.3.Tipos de hernias diafragmaticas

Se describen tres tipos de hernias congénitas: posterolateral o de Bochdalek,
subcostoesternal o de Morgagni y centrales o pericardicas (Figura 3).

Figura 3. Representacién gréafica esquematica de los distintos tipos de hernias (6).

1.3.1. Hernia de Bochdalek

Vicent Alexander Bochdalek obtuvo su doctorado en 1833 en Praga, donde fue
profesor de anatomia hasta que se retird en 1874 (7). Realizd una descripcion precisa de

la hernia diafragmatica posterior en 1848 desde entonces conocida como hernia de
Bochdalek.



La hernia de Bochdalek se produce por un defecto en la parte posterior costal del

diafragma en la regién de la 102 -112 costilla.

La mayoria se detectan en periodo neonatal aunque existen en la literatura descritos
casos en adultos generalmente asintomaticas, que se han diagnosticado por hallazgo
incidental en una radiografia de térax (8,9,10). Suponen entre 0,17 % y el 6 % de todas

las hernias (11). Se produce dos veces mas en varones que en mujeres.

No siempre presentan saco herniario ya que este sélo estd presente en un 20 % de los
casos. Las visceras méas frecuentemente herniadas son epiplén seguido de colon y

estdbmago.

La disnea y la insuficiencia respiratoria son los principales sintomas que presentan los

pacientes.

1.3.2. Hernias de Morgagni

La hernia de Morgagni también llamada retroesternal o de Larrey se produce por un

defecto en el diafragma lateral al apéndice xifoides.

Fueron descritas por primera vez en 1769 y supone un 3 % de todas las hernias

diafragmaticas (12).

Presenta saco herniario bien formado y las visceras mas frecuente herniadas son el
colon transverso y el epiplon. Suelen ser derechas debido a que el corazon y el

pericardio dificultan la herniacion izquierda.

Suelen ser asintomaticas y su hallazgo a menudo es casual por la realizacion de estudio
de imagen por otra patologia. Si provocan sintomas, estos, se deben a cuadro
obstructivo abdominal por estrangulacion o incarceracion de la misma (nalseas,
vomitos, timpanismo etc.) o sintomas respiratorios por compresion (disnea,

insuficiencia respiratoria, tos etc.).

Se pueden complicar provocando un cuadro de abdomen agudo con riesgo vital.



1.3.3. Hernias pericardicas o centrales

El defecto se produce a nivel del tendon central del diafragma estableciéndose una

comunicacion peritoneo-pericardica. Son entidades poco frecuentes.
Se presenta como hallazgo casual en la radiografia de térax.

No suelen tener saco herniario y generalmente tampoco se encuentran adheridas a

pericardio o corazon.



2. Diagndstico prenatal en la hernia diafragmatica congénita

2.1.Diagndstico de la HDC

El diagnostico prenatal es la base de la Medicina Fetal. Es la piedra angular de la cual
partimos y el inicio de todo este proceso tan complejo, en el cual vamos a profundizar.
No solamente existe un objetivo diagnostico, sino que como ya veremos se afiaden otros
no menos importantes, como lo son la prediccion de resultados postnatales, el impacto y
seleccion de candidatos a terapia fetal y la mejor estrategia de tratamiento postnatal.

Gracias al avance tecnoldgico en los equipos ecograficos y a los programas de
revisiones durante el embarazo, se ha mejorado la tasa de diagndstico prenatal, desde
un 15 % en la década de los 80, hasta aproximadamente el 70 % en la actualidad
(13,14).

Para el diagnostico ecogréafico, es necesario visualizar completamente los diafragmas,
valorar la ecogenicidad del parénquima pulmonar, la posicion del corazén asi como la
presencia de visceras abdominales en el interior de la cavidad toracica que generan un
desplazamiento mediastinico contralateral al defecto. Las hernias derechas son las méas
dificiles de diagnosticar puesto que la ecogenicidad del pulmon es similar a la hepatica
y la camara gastrica puede encontrarse intraabdominal. Nos tiene que hacer sospechar
su existencia, la desviacion mediastinica a la izquierda, un corte de cuatro camaras
anormal asi como la presencia de la vesicula biliar intratoracica. Signos inespecificos
como la presencia de liquido intratoracico y polihidramnios también nos deben hacer

pensar en ella (Tabla 3).



Tabla 3. Signos ecogréficos sugestivos de HDC.

Signos ecograficos sugestivos de HDC - Defecto parcial o total diafragma.
Alteracion de la ecogenicidad pulmonar.
Posicion cardiaca anomala.

Posicion mediastinica anomala.

Posicién de visceras abdominales intratoracicas.

Signos que sugieren HDC derecha - Desviacion mediastinica a la izquierda
Corte de 4 camara anormal

Vesicula biliar intratoréacica

Signos inespecificos - Derrame pleural
Polihidramnios

La resonancia magnética (RM) es de gran utilidad como herramienta complementaria a
la ecografia de alta resolucion. Tiene una imagen precisa y no depende para su
interpretacion de la pared abdominal materna (15, 16, 17). En manos de radidélogos
expertos, nos permite conocer el volumen pulmonar y el grado de herniacion hepatica
con gran precision ayudandonos por tanto a establecer el pronostico para una posterior
toma de decisiones (18, 19, 20).

Las principales ventajas de la RM son:

1. Permite estudiar cualquier zona anatomica y gracias a su amplio campo de
vision, puede establecer relaciones entre estructuras vecinas.

2. Mejora la caracterizacion y contrastes tisulares asi como el estudio del
parénquima hepatico.

3. Esindependiente de la posicion fetal.

4. Disminuye la necesidad de estudios postnatales al no necesitar sedacion como
ocurre en los neonatos y no presenta efectos adversos demostrados.

Entre sus inconvenientes:
1. Alto coste y baja disponibilidad.

2. Valoracién fetal se ve limitada por el movimiento del feto y por la existencia
de polihidramnios.
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El pulmén fetal estd fundamentalmente compuesto por agua, que genera una alta sefial
en T2 en contraste con la sefial oscura que da el corazén, el mediastino y el higado,
siendo facil de diferenciar por tanto, en la imagen de resonancia magnética, ademas de
no estar limitada por la pared abdominal materna ni por la posicion fetal intradtero.

La figura 4 nos muestra una imagen de RM de un feto con hernia diafragmaética

izquierda.

Figura 4. Hernia diafragmatica izquierda. Se visualizan en el térax el rifién izquierdo,
el bazo, asas de intestino delgado y angulo esplénico del colon. Fuente: Imagen de
archivo propio de la Unidad de Medicina Fetal HUVR.

Dentro del diagndstico diferencial encontramos la malformacién adenomatoidea
quistica, el secuestro pulmonar, la atresia bronquial, los quistes (broncogénicos,
entéricos, neurentéricos y del timo) y la relajacion diafragmatica. En todas ellas pueden
existir estructuras de densidad homogénea en la cavidad torécica y desplazamiento
mediastinico pero se suelen identificar la integridad de los diafragmas y no existen

visceras abdominales intratoracicas.

Con respecto a la prediccion de resultados postnatal, hay que determinar si se trata de

hernia aislada, puesto que estas tienen mejor prondstico que las asociadas a otras
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malformaciones o sindromes genéticos y ademas establecer la severidad y el prondstico
para asi determinar si es candidato a terapia prenatal.

2.2.Valoracion de la gravedad

Para ello se analizan distintos items:

2.2.1. Lateralidad

Jani et al. en 2007 (21) compar0 el LHR O/E en 650 fetos normales frente a 354 fetos
con HDC. EIl anélisis de regresion demostro que los predictores significativos de
supervivencia fueron el LHR observado / esperado, el lado de la HDC y la edad
gestacional al momento del parto. Por tanto, la lateralidad es un predictor independiente
de morbimortalidad con una tasa sin supervivencia para hernias diafragmaticas derechas
cuando el LHR ( lung to head ratio) O/E (proporcién entre el LHR medido respecto al
esperado en un feto normal para la edad gestacional) estaba por debajo del 45 %
(Figura 6)

2.2.2. Medicion del LHR y prediccion de la hipoplasia pulmonar

El tamafio pulmonar mediante lung-to-head ratio (LHR) es el método mas aceptado
para la prediccion de supervivencia (Metkus et al 1996) (22). Se calcula mediante la
relacion del area pulmonar contralateral a la hernia, con la circunferencia cefalica
siendo ésta severa, si es menor de 1, moderada si esta entre 1y 1,4 y leve si es mayor de
1,4. (Tabla 4).
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Tabla 4. Relacion de Lung-to-Head Ratio (LHR) con el grado de hipoplasia pulmonar.

Grado  de  hipoplasia | LHR Supervivencia con manejo
pulmonar expectante(%)
Extrema 0,4-0,5 0
Severa 0,6-0,7 0
0,8-0,9 15,8
Moderada 1,0-1,1 60,9
1,2-1,3 68,4
Leve 1,4-1,5 72,7
>1,6 83,3

Calculo de LHR

El area pulmonar aumenta 16 veces en comparacion con las 4 que lo hace la
circunferencia cefalica entre las semanas 12 y 32. Para eliminar este efecto Peralta et al.
proponen la proporcién entre el LHR medido respecto al esperado en un feto normal
para la edad gestacional (LHR O/E) mediante la utilizacién de unas formulas

matematicas (23).

Para el calculo LHR el pulmdn contralateral a hernia debe quedar préximo a la sonda y
obtener un corte axial del torax a nivel de 4 cdmaras cardiacas, evitando la sombra
producida por la costilla. Magnificar la imagen hasta que el torax fetal ocupe toda la
pantalla y ubicar los marcadores o calipers de acuerdo con el método de medicion del
area pulmonar (Figura 5). Posteriormente dividir el area pulmonar por la circunferencia
cefalica (mm) para obtener el LHR y después dividir el LHR obtenido por el LHR

esperado para la edad gestacional proporcionandonos el LHR O/E .
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Figura 5. Imagen ecogréfica del cortes adecuados para el calculo del LHR O/E

A. corte toracico para medicién del LHR. B. Corte transtalamico para medicion de
circunferencia cefalica (14).

Una vez realizado podemos clasificarlos en funcion del mismo en hernias de prondstico
grave si el LHR O/E es menor del 25 %, de prondstico intermedio si se situa entre el 26-

45 % y de prondstico leve si es mayor del 46 %.

Deprest et al. (24) en 2009 subdividen a los fetos en distintos grupos en funcion del
LHR O/E correlacionando el grado de hipoplasia pulmonar y la supervivencia esperada,
que variara en funcién de la existencia 0 no de herniacion hepatica que es otro pedictor

de supervivencia como se muestra mas adelante. Asi:

- Para hernias izquierdas:
o LHR O/E < de 15 %: Hipoplasia pulmonar extrema, sin que exista
supervivencia en este rango.
o LHR O/E entre 15-25 %: Hipoplasia pulmonar severa. La supervivencia
depende si existe 0 no herniacién hepatica. La presencia de herniacion
hepética tiene una supervivencia en torno al 10 % frente al 30 % si no

existe.
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o LHR OJ/E entre 26- 35%: Hipoplasia pulmonar moderada. La
supervivencia depende si existe 0 no herniacion hepética. La presencia
de herniacion hepética tiene una supervivencia en torno al 35 % frente al
60 % si no existe.

o LHR O/E entre 36- 45%: Hipoplasia pulmonar moderada. El valor de la
supervivencia depende si existe o no herniacion hepética. Asi la
presencia de herniacion hepatica tiene una supervivencia en torno al 60
% frente al 75 % si no existe.

o LHR O/E >45%: Hipoplasia pulmonar leve en la cual la supervivencia

esperada supera el 85%.

- Para hernias derechas:
o LHR O/E < 45 %: No supervivencia
o LHR O/E >45 %: Supervivencia entre el 60-70 %

La figura 6 y figura 7 se extraen del estudio de Jani et al. (21) y del estudio de Deprest
et al.(24) y nos muestra la probabilidad de supervivencia en funcion de LHR O/E, el

lado de la hernia y de la existencia 0 no de herniacion hepatica asociada :

A0 qmmommmmmmmmm e BEBET
a BHamiacin hapdica - b 2
801~ - &
BN harmacdn hepdica
TO A mrrrr———— 0
o]
B0 --—m—m—m— -
E 60
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g 30 qmmmmm-mem 3
20—~ 20
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0+ 0 T T T
<15% 1525 2535 3545 A5+ <25 2535 3545 4555 =55
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Figura 6: Probabilidad de supervivencia en funcion del LHR O/E a) para HDC
izquierda y b) HDC derecha (21).

LHR O/E: Relacion lung to head observada/esperada

HDC: hernia diafragmatica congénita
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Figura 7: Probabilidad de supervivencia en hernias izquierdas en funcion del LHR O/E
y de la herniacion hepatica (24).

En 2001, Rypens introdujo el concepto de FLV O/E en la RM que es la ratio entre en
volumen pulmonar observado frente al esperado (25). Este concepto nos sirve para la
evaluar el grado de hipoplasia pulmonar, que a la vez se relaciona con la prediccion de

supervivencia y la necesidad neonatal de ECMO.

Gorincour et al. presentan en 2005 un estudio multicentrico prospectivo con 77
pacientes afectos de HDC aislada obteniendo que la relacion FLV medida / esperada fue
significativamente menor en los recién nacidos con HDC que murieron en comparacion
con los que sobrevivieron . Ademas cuando ésta se situaba por debajo del 25% se
produjo una disminucion significativa en la supervivencia posnatal (19% frente a
40,3%) (26).

Victoria T. et al (27) presentan en 2014 un estudio en 85 fetos portadores de HDC
izquierda aislada a los cuales no se les proporciona terapia prenatal y comparan la
supervivencia en funcién del FLV O/E. Con un FLV O/E < 25 % obtienen una
supervivencia del 13 %, con un FLV O/E 25-35 % se sitla en 69 % y si FLV O/E >35

% la supervivencia estimada estaria por encima del 83 %.

Por tanto, la LHR O/E y la FLV O/E estan correlacionadas.
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2.2.3. Herniacion hepética

Se presenta hasta en un 50 % en las hernias izquierdas y siempre en las derechas.

La presencia de herniacién hepatica es otro factor de supervivencia asociado a peor

prondstico como ya se ha expuesto en la figura6y 7.

Jani et al. (28) en 2006 presenta un estudio multicentrico restrospectivo con 184
pacientes portadores de HDC izquierda aislada que estratifica en dos grupos en funcién
0 no de la existencia de herniacion hepética obteniendo una supervivencia del 50 % en
el grupo con herniacion frente al 76,5 % del grupo que no la tenian.

La valoracion ecografica se realiza mediante visualizacion directa en el torax o
mediante la existencia de signos indirectos como la posicion del estdmago, desplazado
posteriormente en caso de hernia (en ausencia hernia se encuentra muy anterior cerca
del esternon) y la desviacion del trayecto de la vena umbilical. Nos podemos ayudar

para ello del doppler color.

La RM nos sirve como complemento a la ecografia. Es especialmente Util en las hernias

derechas para diferenciar el parénquima hepatico del pulmonar como ya se ha expuesto.

El empeoramiento del pronostico es directamente proporcional al grado de herniacion
encontrado (18, 19, 20).

2.2.4. Doppler pulmonar

La valoracién del doppler de la circulacién pulmonar puede formar parte de las
herramientas que ayuden a la prediccion de supervivencia y el grado de hipertension
pulmonar puesto que existe una fuerte correlacion entre la reduccion de la perfusion
tisular, el incremento de la impedancia en la arteria intrapulmonar y la disminucion del

tamafio pulmonar evaluado por LHR O/E.

Se encuentran en la literatura diferentes parametros para definir la vascularizacion y
correlacién con el LHR O/E como lo son el namero de ramas, diametro de vasos,

inhalacion de O2 por la madre, indice de pulsatibilidad etc (29-34).
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Cruz Martinez el al. (35) presenta en 2013 un estudio con 26 fetos supervivientes con
HDC izquierda a los cuales se aplico técnica FETO. El estudio de doppler en arteria
pulmonar prenatal fue anormal en 8 de los casos y se asocié con un aumento
significativo en la duracion de la ventilacion mecénica, ventilacion convencional,
ventilacion de alta frecuencia, tratamiento con Oxido nitrico, soporte de oxigeno,
nutricion parenteral y estancia en la unidad de cuidados intensivos neonatales.
Concluyen por tanto que el doppler puede tener valor predictivo de la morbilidad
neonatal en los pacientes tratados con FETO.

Por tanto en funcion del lado, severidad y herniacion hepatica se valoran las
posibilidades de supervivencia y se propone un tratamiento adecuado a cada caso.

Las opciones terapéuticas son:

- La interrupcion de la gestacion.
- El manejo convencional postnatal sin intervencion prenatal en casos con mejor
prondstico de supervivencia (>60%).

- Laterapia fetal en casos con supervivencia entre 10-60 %.
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3. La terapia fetal en la hernia diafragmatica congénita

La terapia fetal hace posible abrir una ventana de oportunidad y dar respuesta a las
necesidades de estos nuevos pacientes, mejorando el pronostico y calidad de vida tras el

nacimiento.
Las opciones de terapia fetal de las que se pueden beneficiar son:

o La oclusién traqueal fetoscopica con balén (FETO)
o El procedimiento EXIT (Ex — utero intrapartum treatmeant).

3.1. Técnica FETO

La técnica FETO consiste en una oclusion mediante un balon colocado en la traquea que
impide la salida del fluido pulmonar e induce el crecimiento acelerado por estimulo

mecanico directo y por estimulacion de secrecidn de factores de crecimiento.

En 2012, Ruano et al. (36) publican datos iniciales de un estudio aleatorizado en 41
casos de HDC severa (LHR<1). Se compara finalmente 19 casos sometidos a FETO
frente a otros 19 en los cuales solo se administran terapia neonatal. Todos los balones
se retiran por EXIT. Los resultados iniciales muestran un incremento la supervivencia

35-40 % con respecto al pronostico inicial.

La colocacion del balon se realiza por fetoscopia e intubacion fetal entre la semana 27-
32 gestacion segun la severidad del caso. Entre 2-4 semanas mas tarde se retira el balon
mediante una segunda fetoscopia, puncidn ecoguiada o cirugia EXIT. La retirada in
utero (segunda fetoscopia o puncion ecoguiada) demuestra mejora en el grado de
madurez pulmonar sobre todo con mas de 24 horas antes del nacimiento ya que permite

al feto la limpieza de la via aérea mediante los movimientos respiratorios.

Un estudio multicéntrico presentado en 2013 también por Ruano et al. (37) compara la
introduccion del balén en HDC muy severas (LHR <0,70) de manera precoz (semana
22-24), frente a la introduccion de manera mas tardia (semana 27-32) y parece

encontrarse una mejoria en la supervivencia puesto que parece mejorar el grado de
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hipoplasia pulmonar. Son s6lo resultados iniciales puesto que el grupo de estudio es
muy reducido (8 casos) y precisaria de un ensayo controlado para extraer conclusiones.

La principal complicacion de esta técnica es la rotura prematura de membranas (RPM),

que parece estar en relacion directa con la experiencia del grupo que la realiza.

El FETO consortium (38) publicé en 2009 una serie de 210 casos. En dicha serie nos
muestran una tasa del 16,7 % de RPM a las tres semanas siguientes a la insercion del
balon y hasta en 47,1 % de los casos ésta sucede antes de la semana 37. La proporcion
de partos antes de la semana 34 fue del 30,9 %. De los 210 casos, 204 (97,1 %) fetos
nacieron vivos y 98 (48%) fueron dados de alta a domicilio.

El grado de respuesta a la terapia FETO parece estar en relacion con que la hipoplasia
pulmonar sea primaria, pues parece ser que esta no responde o lo hacen de forma

escasa a esta técnica frente a la hipoplasia secundaria que si lo hace.

La figura 8 nos muestra la técnica de colocacion del balén en la terapia FETO.

© UZ Leuven

Figura 8. Colocacion del balén en via aérea de un feto con hernia diafragmatica (24).
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Existe actualmente un estudio multicéntrico abierto randomizado y controlado, que
compara la realizacién de terapia FETO y el manejo expectante prenatal con el
tratamiento postnatal (TOTAL TRIAL). Se aleatoriza a los paciente en dos grupos. Uno
a los que someten a terapia FETO y a cuidados postnatales y otro en el que se realiza
tratamiento expectante prenatal y solo se someten a cuidados postnatales.

Hay dos lineas de investigacion distintas. Por una parte, una primera linea de actuacion
en la cual se incluyen a las HDC graves y otra segunda linea que la componen las HDC

moderadas. Son las siguientes:

1. Prueba aleatorizada de oclusion endoluminal traqueal fetoscopica (FETO) versus
manejo expectante durante el embarazo en fetos con hernia diafragmatica
congénita aislada y del lado izquierdo e hipoplasia pulmonar severa
Identificador Clinical Trial.gov: NCT01240057 . Actualmente en Fase 3 (39)

La hipoplasia severa viene definida como:
- LHR O/E menor del 25 % medido hasta la semana 29+5 dias

El balon lo introducen entre la semana 27 y 30 semanas Y lo retiran entre la 34 -34+6

Semanas.

2. Prueba aleatoria de oclusién endoluminal traqueal fetoscépica (FETO) versus
manejo expectante durante el embarazo en fetos con hernia diafragmatica
congénita aislada y del lado izquierdo e hipoplasia pulmonar moderada. El
TOTAL (Tracheal Occlusion To Acelerate Lung Growth Trial) .Identificador
Clinical Trial.gov: NCT02875860.Actualmente en Fase 3 (40)

La hipoplasia pulmonar moderada viene definida como:
- LHR O/E 25-34,9 % sin herniacion hepética

- LHR O/E 35- 44,9 % con herniacion hepatica demostrada por RM medido hasta

la 32+5 semanas

El balon lo introducen entre la 30 y 31+6 semanas y lo retiran entre la 34 -34+6

Semanas.
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En ambos ensayos solo participan fetos afectos de hernias izquierdas aisladas y

embarazos Unicos con cervicometria materna mayor a 15 mm.

El riesgo de RPM lo establecen en el 5 % en la primera semana tras procedimiento y en

el 20 % en las seis semanas siguientes.
En ambos estudios se miden las mismas variables que son:
1. Durante embarazo:
- Crecimiento pulmonar
- Posicién del balon (si se opera)
2. Después del nacimiento:
- Dependencia de oxigeno
- Necesidad de medicacion para la HTP

- Necesidad de ECMO, dias que requiere respirador, dias hasta la alimentacion

normal y dias en el hospital.
- Dia de la cirugia y necesidad de malla para cerrar el defecto.

- Aparicién de lesiones cerebrales, infecciones, problemas de prematuridad y

reflujo.
3. Més adelante:
- Funcién pulmonar al afio
- Desarrollo neuroldgico a uno y dos afios

A modo de resumen, mientras que en las hernias de prondstico grave los estudios
previos nos indican que la terapia FETO si que parece mejorar el grado de hipoplasia
pulmonar y la supervivencia, en las hernias de prondstico intermedio no lo recomiendan
debido a la alta tasa de RPM y partos pretérminos. Los resultados de este estudio se han

publicado en 2021 y se exponen ampliamente en la discusion.
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3.2. Procedimiento EXIT

La placenta es el 6rgano diana encargado del transporte de sustancias desde la madre al
feto y viceversa, estableciéndose asi una conexion entre ambos que consigue un

correcto aporte de nutrientes y oxigenacion adecuada.

La base fisiologica del procedimiento EXIT es el mantenimiento de la circulacion
fetoplacentaria (figura 9), que garantice la oxigenacion y estabilidad hemodindmica
fetal hasta obtener un correcto control de la via aérea, facilitindose asi transicion feto-

neonatal.

Circulacion en el Feto
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Figura 9. Esquema de la circulacion fetoplacentaria (41).

Segun la OMS las tres principales causas de muerte en recién nacidos son las
infecciones, la prematuridad y la asfixia perinatal. La hipoxia perinatal y sus
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manifestaciones neuroldgicas son la causa mas importante de dafio cerebral y de

secuelas a largo plazo.

Esos primeros minutos de vida son esenciales para un correcto desarrollo posterior, y es

ahi donde radica la importancia del procedimiento EXIT.

Como explicaremos mas adelante el procedimiento EXIT trata de garantizar un aporte
de oxigeno adecuado a través de la placenta hasta conseguir la respiracion extrauterina
evitandose asi periodos de anoxia o hipoxia cerebrales que tendrian consecuencias

fatales.

Para su correcto desarrollo, es fundamental contar con un equipo multidisciplinar
altamente cualificado que sea capaz de realizar un procedimiento réapido, seguro y

eficaz.

3.2.1. Perspectiva histérica

La idea de utilizar la circulacién maternofetal para tratar fetos con obstruccion de la via

aérea empieza a perfilarse en los afios 90.

Los primeros esbozos de esta técnica se remiten al afio 1992, (42) en donde se publica la

intubacion de un feto portador de un teratoma cervical durante una cesarea.

Posteriormente, se consiguen realizar laringoscopias y broncoscopias durante un parto o
una cesarea justo antes de que se produzca el alumbramiento manteniendo despinzado el
cordon. Esto origina el concepto de operating on placental support (OOPS). Se realiza

por primera vez en una cesarea en un feto con un linfangioma quistico (43).

El término de cirugia o procedimiento EXIT se acufia en 1997 en el que ademés de
utilizar el mantenimiento de Ila circulacién fetoplacentaria, se garantiza la
monitorizacion maternofetal y la relajacion uterina que son, como veremos a

continuacion, los vértices de la piedra angular en los cuales se fundamenta la técnica.

El procedimiento EXIT como tal, se utilizd por primera vez para el tratamiento de
hernias diafragmaticas, en concreto para extraer los clips traqueales tras técnica FETO
(44).
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Posteriormente sus indicaciones se han ido ampliando a casos de obstruccion extrinseca
o intrinseca de la via aérea que impidan la correcta ventilacion posterior al nacimiento y
en casos de que la reanimacion neonatal pudiera estar en riesgo (45, 46, 47, 48). Se

establecen por tanto cuatro indicaciones:

EXIT para garantia de via aérea: Sindrome de obstruccion congénita de las vias
respiratorias altas (CHAQOS), micrognatia, masas obstructivas etc

- EXIT para reseccion: tumores de cabeza y cuello, mediastinicos o toracicos

- EXIT para oxigenacion con membrana extracorpérea (ECMO): malformaciones
cardiotoracicas o HDC severa

- EXIT para separacion en caso de siameses
Las indicaciones de EXIT se resumenen la tabla 5 .

Tabla 5. Indicaciones del procedimiento EXIT (Ex utero intrapartum treatmeant).

Obstruccion intrinseca de la via

aérea

Atresia u obstruccion laringea o
traqueal (CHAOQS)
HDC tratadas con FETO

Obstruccion extrinseca de la via | Tumores cervicales Teratoma
aérea Linfangioma
Hemangioma
Bocio
Tumores orofaciales Epulis
Epignatus
Reanimacion neonatal | Agenesia pulmonar unilateral

comprometida

Teratoma mediastinal
HDC
Masas pulmonares con

hipoplasia pulmonar asociada

CHAQOS: Sindrome de obstruccién congénita de las vias respiratorias altas

HDC: Hernia diafragmatica congénita

FETO: Oclusién traqueal fetoscdpica con balon
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3.2.2. Cesarea convencional y procedimiento EXIT: Similitudes y diferencias.

La cesarea y el procedimiento EXIT se parecen pero no son iguales. Existen diferencias
importantes que son caracteristicas del procedimiento EXIT y que son la base de su

éxito. Estas diferencias se resumen en la tabla 6.

Tabla 6. Diferencias entre la cesarea y EXIT.

CESAREA EXIT
Anestesia materna Epidural General
Relajacion uterina No Si
Apertura Convencional Atraumatica
Conservacion volumen | No Si
intrauterino
Anestesia fetal No Si

La realizacion de una anestesia materna epidural y general (remifentanilo,propofol y
rocuronio) con intubacién orotraqueal (I0T) es fundamental, puesto que, antes de la
incisién uterina se procede a la inhalacion de sevofluorano que es fundamental para
mantener la relajacién uterina y asi preservar la circulacion fetoplacentaria. Esta
condicién no es necesaria en la cesarea convencional puesto que no se precisa de dicha

relajacion para la extraccion fetal.

Precisa ademas de una anestesia fetal siempre inmediatamente posterior a la extraccion

de los hombros para evitar el esfuerzo respiratorio o los movimientos corporales que
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impidan la intubacion orotraqueal fetal, condicion que tampoco se necesita en un

procedimiento de cesarea convencional.

El objetivo primordial del procedimiento EXIT es mantener la oxigenacion a través de
la circulacién placentaria mientras se asegura la via aérea. Un aspecto fundamental para
mantener dicha circulacién es la relajacion uterina y conservar el volumen uterino para

asi evitar el desprendimiento placentario.

3.2.3. Riesgos de procedimiento EXIT

Como todo procedimiento en medicina no esta exento de riesgos.
Por un lado nos encontramos con los que afectan al neonato. Son:

- El sangrado o traumatismo de la via aérea y/o de las estructuras adyacentes
cervicales o toracicas

- Labradicardia

- El desprendimiento de placenta o compresion del cordon umbilical generando

hipoxia perinatal.

Por otro encontramos los maternos:

Hemorragia en el acceso uterino

- Hemorragia por hipotonia o atonia uterina que pueden obligar incluso a la
realizacion de histerectomia de urgencia.

- Laceracion placentaria

- Endometritis

- Anemia

3.2.4. Canalizacion de via aérea durante el procedimiento EXIT

El primer escalon para acceder a la via aérea fetal, es la intubacion mediante un
laringoscopio convencional. Si no es exitosa, como segunda opcidn se puede utilizar un
broncoscopio flexible o rigido para visualizar la traquea. Si ain asi no se logra, se puede
realizar una cricoidotomia, tragueostomia e incluso, reseccién quirdrgica tumoral

urgente para lograr el acceso a la misma (algoritmo 1).
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Algoritmo 1. Intubacion fetal en EXIT

Laringoscopia

l

S‘i/ Intubacion No
Fin EXIT Broncoscopia
Si Intubacion No
Fin EXIT Cirugia

A/‘/ )

Cricotiroidectomia Traqueostomia  Reseccion tumoral

3.2.5. Técnica quirtrgica del procedimiento EXIT

La técnica de incision en piel es similar a la cesarea mediante incision transversal
inferior (tipo Pfannenstiel) con la realizacién de una ecografia intraoperatoria para
confirmar posicion de la placenta y la posicion fetal. Tras ello, se realiza la

histerotomia segmentaria transversa.

La incision se realiza con un margen de 5 cm desde el borde inferior placentario. Este
punto se localiza gracias a una sonda ecografica con una funda estéril. Se realiza la

histerotomia.

Se extrae Unicamente la cabeza fetal, el torso superior, y al menos una extremidad
superior, mientras que el resto del cuerpo fetal se mantiene dentro de la cavidad uterina

en la cual se infunde suero salino fisioldgico.
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La monitorizacion fetal de la frecuencia cardiaca se realiza mediante ecocardiografia
intraquirurgica. La oxigenacion fetal se mantiene por la circulacion placentaria a través

del corddn umbilical, que se pinza y corta una vez que se consigue asegurar la via aérea.

La hipotonia uterina durante la intervencion es decisiva para mantener una adecuada
circulacion placentaria, disminuir el riesgo de prolapso del corddén umbilical y de
desprendimiento placentario durante el procedimiento. Dicha hipotonia se logra con

gases como el sevofluorano, que luego de asegurar la via aérea fetal se suspenden .

Una vez tenemos la via aérea asegurada, se procede a la extraccion del resto del cuerpo
del feto y posteriormente al pinzamiento y corte del corddn, tras lo cual se entrega al
recién nacido al neonatélogo y finalmente se procede al alumbramiento de la placenta.
Ademas, se administran medicamentos uterotonicos ( carbetocina) mientras se realiza el
cierre de las paredes uterina y abdominal con la misma técnica de histerorrafia utilizada

en la cesarea convencional.

El primer abordaje para el acceso a la via aérea fetal en la HDC, es la intubacion
mediante laringoscopio convencional. Como segunda opcion, si fracasa la primera, se
puede utilizar la intubacion con broncoscopio flexible o rigido. En estos pacientes, la

cirugia para acceder a la via aérea normalmente no es necesaria.

29



4. Tratamiento postnatal de la hernia diafragmatica congénita

Una vez se ha conseguido la intubacion neonatal, tras asegurar la via aérea gracias a

EXIT los recién nacidos pasan a la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales.

Alli se les proporciona el tratamiento de mantenimiento y finalmente una vez

estabilizados pasan a quir6fano para la correccion de la hernia.

4.1.Tratamiento de mantenimiento

Se realiza por parte de los intensivistas neonatales. Se pueden beneficiar de distintos

cuidados:

- Administracion de surfactante

- Ventilacién mecanica convencional (VMC)

- Ventilacion de alta frecuencia oscilatoria (VAFO)
- Administracion de &cido nitrico

- Oxigenacion extracorporea de membranas (ECMO)

Todos estos cuidados tienen como objetivo mantener una adecuada oxigenacion y
soporte ventilatorio, asi como disminuir el grado de hipertension pulmonar que causa la

hipoplasia pulmonar puesto que en funcion de dicho grado se empeora el prondstico.

4.1.1. Administracién de surfactante

Los datos sugieren que los pacientes afectos de hernia diafragmatica congeénita llevan
asociado un déficit de surfactante, por tanto, estos recién nacidos tedricamente, se

beneficiarian de la administracion del mismo en el momento de su nacimiento.

Entre 1995 y 2008 el Congenital Diaphragmatic Hernia Study Goup (CDHSG) publicé
tres estudios sobre el uso del surfactante en nifios afectos de esta patologia. EI primero
se llevo a cabo en 522 pacientes, entre los cuales se administrd surfactante exégeno a

122 sin que mostrara beneficio.
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Posteriormente, se intentd identificar los pacientes que si se podrian beneficiar de esta
terapia, como podian ser los pretérminos y los pacientes que tenian que ser sometidos a
ECMO. Se realizaron dos estudios que no encontraron diferencia significativa entre los

tratados con el surfactante y los no tratados (49)

A pesar de ello, en un reciente articulo publicado en 2016 por Zani et al. (50) se

administra de forma rutinaria en el 45 % de los casos.

4.1.2. Ventilacion mecanica convencional (VMC)

Es obvio que en los pacientes afectos de hernia diafragmatica, particularmente las
graves, se necesita el uso de ventilacion mecanica como primer soporte ventilatorio,
puesto que de no ser asi, entrarian en insuficiencia respiratoria que les llevaria a la

muerte.

La ventilacion mecanica convencional intenta imitar la respiraciébn espontanea

administrando volimenes y frecuencias respiratorias semejantes a los fisioldgicos.

El problema es que cuando precisamos de un aumento del volumen para mantener una
oxigenacion adecuada también aumentamos la presion en la via aérea favoreciendo el

dafio pulmonar y el barotrauma.
Existen dos tipos de ventilacion mecanica convencional (51):

- No sincronizada. En la cual se fijan unos parametros y se utilizan sedantes o
relajantes musculares para evitar la asincronia que se produce con el esfuerzo
respiratorio del paciente. Es la que se utilizaba antiguamente. Hoy estan siendo
sustituidas por las sincronizadas.

- Sincronizada. EIl ciclo del respirador espera al inicio de la inspiracién
espontanea del paciente, la cual se detecta por diferentes sefiales, para la
insuflacion del aire. Se puede sincronizar también la espiracion. Se pueden

ajustar de distinta forma tanto en presién como en volumen.

Los ajustes que se pueden realizar en el respirador permiten minimizar el dafio
pulmonar asociado a la ventilacion mecanica (52). Es lo que se conoce como estrategia

de proteccién pulmonar.
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Se basa en el empleo de volumen corriente bajo y presion positiva al final de la
espiracion alta, garantizando presiones medias en la via aérea por debajo de los 30 cm

de H20, evitando asi el colapso pulmonar y tolerancia a la hipercapnia permisiva.

Cuando a pesar de una estrategia Optima de proteccion pulmonar, la oxigenacion y el
intercambio gaseoso es insuficiente puede estar indicada la ventilacion de alta

frecuencia.

4.1.3. Ventilacion de alta frecuencia oscilatoria (VAFQ)

Es una modalidad ventilatoria que consigue una ventilacion alveolar adecuada con
volimenes tidal muy bajos (iguales o inferiores a los del espacio muerto) (1,5-2ml/kg),
a frecuencia muy por encima de la fisioldégica y a la utilizada por la ventilacion

mecénica convencional (53).

Con ello, se consigue un intercambio efectivo de CO2 y O2 con menores presiones

pico y minimas variaciones en las presiones y volumenes de ventilacion.

El objetivo, por tanto, es obtener un intercambio gaseoso eficaz, con un escaso impacto
sobre el sistema cardiocirculatorio, manteniendo los pulmones con un volumen
constante, gracias a la aplicacion de una presién media en la via aérea estable y

minimizar asi el barotrauma y volutrauma.
Existen distintos tipos de ventilacion de alta frecuencia:

- De alta frecuencia oscilatoria (VAFO): Es un circuito cerrado que mantiene una
presidn positiva continua con un piston o membrana que oscila y desplaza la
columna de gas del circuito al interior del pulmén durante la inspiracion y la
extrae durante la espiracion al crear una presion negativa. La espiracion aqui es
activa

- Tipo jet (VAFj): Administra pulsos de gas humidificado, mediante un chorro
(jet). La espiracion es pasiva

- Interruptor de flujo (VAFIF); Forma mixta con una valvula que se abre y cierra

a alta frecuencia.

VAFO es la utilizada en neonatologia.
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No se ha podido demostrar diferencias significativas en la reduccion de la
mortalidad con respecto a la ventilacion mecénica convencional aunque si parece

que mejora la oxigenacion y tiene menor dependencia a oxigeno a los 30 dias (54).
Las indicaciones pediatricas actualmente en Espafia son:

- Prematuros con sindrome de dificultad respiratoria.
Se ha realizado un estudio aleatorizado con un seguimiento a largo plazo de
estos, actualmente adolescentes, que comparaba VAFO con VMC que muestra
una funcién pulmonar superior (55).

- Sindrome de fuga aérea: Enfisema pulmonar intersticial, neumotérax y fistula
broncopleural.
Los estudios avalan una mejoria del enfisema intersticial debido a uso de
presiones picos y medias més bajas (56).

- Hernia diafragmatica congénita
No hay datos concluyentes pero los estudios retropectivos parecen indicar una
mejoria de la mortalidad, displasia broncopulmonar y disminuir las necesidades
de ECMO. Sin embargo, un ensayo clinico publicado en 2016 por el grupo
europeo de estudio de hernia diafragmatica congénita, no observo diferencias en
la mortalidad y mostraba que los pacientes sometidos exclusivamente a
ventilacion convencional permanecian menos tiempo intubados y con menos
necesidad de ECMO (57).

- Enfermedad pulmonar aguda sin respuesta a VMC candidata a ECMO.
Los criterios de entrada en VAFO son los siguientes:

- Durante VMC cuando se necesiten presiones inspiratorias mayores de 25 cm de
H20
- FiO2 por encima de 0,6 a pesar de optimizacion de VMC.

- Fuga aérea

El algoritmo 2 nos muestra el manejo inicial y el mantenimiento de VAFO
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Algoritmo 2. Manejo y mantenimiento de VAFO (58).
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MAP: Presion media en la via aérea

Se debe monitorizar estrechamente la PO2 y PCO2 y verificar la expansion
pulmonar mediante radiografia de térax siempre que se realicen modificaciones

importantes de MAP.

Precisa de un estrecho control de presion arterial y gasto cardiaco.
La extubacion se puede realizar directamente o previo paso a VMC.
Las principales complicaciones son:

- Aumento de la presion venosa central.

- Atrapamiento aéreo.
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4.1.4. Administracién de éxido nitrico.

El 6xido nitrico (ON) es un gas cuyo efecto principal es la vasodilatacion,

fundamentalmente pulmonar.

En 1980, Furchgott y Zawadzki (59) descubrieron una sustancia que en principio se
denomind factor relajante del endotelio, cuya funcion como su nombre indicaba era esa,
pero no fue hasta 1987 cuando Palmer, Ferringe y Moncada (60) lo identificaron como

Oxido nitrico.

Posteriormente, se estudid su funcion en la fisiologia humana objetivandose su papel en
la regulacion de la presién arterial que le valié a Furchgott, Munrad e Ignarro el Nobel
de Medicina en 1998 (61).

La indicacion fundamental de su uso es la hipertension pulmonar ya sea primaria 0
secundaria. En caso de recién nacidos, la secundaria es la mas frecuente (80%)
provocada en su mayoria por las enfermedades pulmonares como el sindrome de
aspiracion meconial, hernia diafragmatica y el sindrome de dificultad respiratoria del

recién nacido.

En condiciones normales, durante la vida intrauterina se produce una resistencia
vascular pulmonar elevada y una baja resistencia vascular periférica para asegurar el

aporte de oxigeno a través de la circulacion fetoplacentaria.

En el momento del nacimiento, al pinzar el cordon y realizarse las primeras
respiraciones, se disminuye la resistencia pulmonar y se aumenta la periférica para
aumentar el flujo sanguineo a nivel pulmonar y aumentar la presion en la auricula
derecha que hace que se cierre el foramen oval. Conforme se disminuye la resistencia
pulmonar y se aumenta las periféricas también se produce un flujo reverso del conducto
arterioso que junto con el aumento del oxigeno arterial Ilevan a una vasoconstriccion del
mismo y finalmente a su cierre tras algunas horas de nacimiento. Se pasa por tanto, de

una circulacion paralela a una circulacion separada.

Cuando no se produce ese descenso de resistencia pulmonar, se genera un fallo
ventricular derecho que de perpetuarse, finalmente condiciona un fallo ventricular
izquierdo, con la consecuente reduccion del gasto cardiaco que lleva a un

empeoramiento de la hipoxemia y acidosis.

35



El papel por tanto, del oxido nitrico, en estos casos es disminuir la resistencia pulmonar
gracias a una vasodilatacion pulmonar. El uso en recién nacidos fue aprobado por la
FDA en 2000.

Se administra por via inhalatoria y difunde desde el alveolo a la circulacion generando

la vasodilatacion, mejorando la ventilacion- perfusion.

El éxido nitrico se combina con la hemoglobina, formando metahemoglobina, la cual
impide la vasodilatacion periférica lo que hace que su efecto fundamental sea pulmonar,
diferenciandose de otros vasodilatadores que pueden hacer efecto ademas periférico
(62).

Su metabolismo se realiza de tres formas (63):

- Mediante formacidn de dioxido de nitrogeno al unirse al O2 sanguineo
- Formando metahemoglobina
- Uniéndose a deoxihemoglobina para finalmente formar nitrosohemoglobina y

excretandose por la orina en forma de nitratos y nitritos.
Los criterios de inicio son:

- 2 34 semanas con insuficiencia respiratoria hipoxémica grave debida a
hipertension pulmonar.
- 2 34 semanas con indice de oxigenacién >25 en dos controles sucesivos

separados al menos 30 minutos
La hipertension pulmonar se objetiva si:

e Pa O2 postductal <60 mm Hg con diferencias de PaO2 pre-postductal
>15 mmHg
e Gradiente de saturacion de O2 pre —postductal >5 %

e Evidencia ecocardiogréafica doppler.

La medicion preductal se realiza en miembro superior derecho y las postductales en

miembros inferiores.

Los estudios muestran una mejoria de los indices de oxigenacion y de displasia

broncopulmonar, asi como de la necesidad de ECMO. No muestran cambios en la
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mortalidad (64). Los peores resultados se obtienen en pacientes con hernias
diafragmaticas (65).

Con respecto a la dosificacion, al inicio de su uso, se llegaron a utilizar hasta 80 ppm, lo

que generaba un exceso de metahemoglobina.

Hoy en dia, se inicia de 20 ppm y se reduce de forma gradual en cuanto se logra
mejoria. Si a las 2 h de la administracion no asciende la PaO2 postductal méas de un 20
% con respecto a la previa, se debe elevar la dosis al doble durante otras dos horas, y si
persiste la situacion implica una falta de respuesta y con ello estaria indicada su retirada
paulatina ya que su accidn es muy rapida, entre 1 y 5 minutos y si no ha respondido en

esas 4 h no va hacerlo con posterioridad. En ese caso estaria indicada ECMO.

La terapia con ON no debe durar mas de 5 dias siempre y cuando se haga un buen

reclutamiento alveolar y con una ventilacion mecanica optima.

La mala respuesta al tratamiento puede ser debida a la patologia de base que causa la
hipertension, como lo son las neumopatias graves (hipoplasia pulmonar y hernia
diafragmatica), alteraciones hemodinamicas graves o alteracion vascular pulmonar

como la displasia capilar alveolar.
Entre los efectos secundarios hay que tener en cuenta:

- Metahemoglobinemia. Su ascenso mas alla del 5 % implica su retirada puesto
que desplaza el trasporte de O2 que realiza la hemoglobina. Hay que disminuir
la dosis si metahemoglobina se sitta entre 2,5 -5 %. Esto implica que cuando un
paciente estd en tratamiento con ON precisa de una monitorizacion constante
de la metahemoglobina.

- Dioxido de nitrégeno. Un aumento por encima de 3ppm puede producir lesion
pulmonar por estrés oxidativo. Es raro si se emplea a las dosis recomendadas.

- Alteracion de la funcion plaquetaria. A nivel de la sangre el éxido nitrico actla
como inhibidor de la adhesion y agregacion, por lo que puede aumentar los
tiempos de coagulacion y favorecer hemorragias fundamentalmente

intracraneal.
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4.1.5. Oxigenacion por membrana extracorpérea (ECMO)

El uso de soporte extracorpdreo se realizd por primera vez de forma exitosa en una
cirugia cardiaca abierta realizada por Gibbon en 1953 (66). No fue hasta 1976 cuando
Robert Bartlett lo realizd con éxito en un recién nacido que presentaba fracaso
respiratorio (67, 68,69).

Es el Gltimo escalén terapéutico para casos en los que las demas opciones han
fracasado. Se realiza, por tanto, como rescate en situaciones de alta mortalidad y cuya

causa subyacente sea reversible.
Esté indicada fundamentalmente en fracasos respiratorios y /o cardiacos como son:

- Hipertension pulmonar persistente primaria o secundaria

- Hernia diafragmatica

- Fuga aérea

- Sindrome aspiracion meconial grave

- Sepsis

- Hidrops fetal grave

- Algunas cardiopatias congénitas

- Como soporte para reparaciones quirdrgicas de la via aérea complejas (en este
caso tambien indicada EXIT)

- Como puente al trasplante cardiaco o dispositivos de asistencia ventricular de

mayor duracion.
Los criterios de inclusion en casos neonatales son:

- Edad gestacional >34 semanas

- Peso al nacer >2 Kg

- Ausencia de coagulopatia o sangrado incontrolable

- Ausencia de hemorragia intracraneal

- Ventilacion mecénica durante <14 dias

- Enfermedad pulmonar reversible

- Ausencia de malformaciones letales

- Ausencia de malformacion cardiaca mayor intratable

- Fracaso de todas las medidas de tratamiento médico:
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o

indice de oxigenacion (10) >40 por mas de 4 h

PaO2 <40-50 mmHg por 4 h con 02 100%

Gradiente alveolo-arterial difusion > 600 mmHg més de 4h
10>25 tras 72 h con VAFO+NO

Acidosis metabolica inmanejable (pH <7,15 por 2 h)

El indice de oxigenacion se calcula:

IO: Presion media de via aérea x FiO2/PaO2 postductal x100

El funcionamiento es el mismo que en condiciones fisioldgicas realiza el sistema

cardiorrespiratorio, es decir, extrae sangre pobre en oxigeno pasa por la membrana en la

cual, ésta se oxigena y se devuelve oxigenada. Requiere por tanto de dos canulas, una

que extrae la sangre desoxigenada y otra que la devuelve oxigenada.

El punto critico lo constituye la bomba, la cual es la que produce la mayoria de efectos

secundarios como la hemolisis, trombos, etc. Es por ello que los avances tecnolégicos

han ido encaminados a mejorar esta parte del circuito.

Existen dos tipos de ECMO (70):

- Venoarterial (VA): Realiza funcion cardiaca o cardiorrespiratoria.

Dentro de ésta existen dos tipos de canulaciones

o Periférica: Vena de gran calibre para la recogida de sangre desoxigenada

(yugular derecha o femoral) y arterial para la sangre oxigenada (carétida

derecha o femoral). En nifios se utiliza el acceso cervical, es decir,

yugular derecha y carotida derecha.

o Central. Se utiliza en cirugia cardiaca abierta. Venoso en auricula

derecha o bicaval y canula arterial en aorta.

- Venovenosa (VV): Realiza s6lo funcion respiratoria y el corazén del paciente es

el que se encarga de bombear.

Utiliza una (canula de doble lumen) o varias canulas en vena yugular o femoral.
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En la figura 10 se muestra tipo ECMO venovenoso con canulacion periférica y en la
figura 11 la canulacion aortocava que se utiliza fundamentalmente en cirugia cardiaca

abierta.

Deoxygenated
blood catheter —___¢

- Oxygenated
blood catheter

To oxygenator
and centrifugal

pump

Figura 10. Canulacién venovenosa periférica (71).

Figura 11. Canulacion aortocava (71).
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En la tabla 7 se recogen las ventajas e inconvenientes de los distintos soportes

Tabla 7. Ventajas e inconvenientes de los distintos tipos de canulaciones (72).

Ventajas

Inconvenientes

Venovenoso

Proteccion de las arterias

coronarias

Mantiene el flujo pulsatil

Evita hiperoxia

Perfunde pulmones con sangre
oxigenada
Menor riesgo de embolias
sistémicas

Flujo sanguineo pulmonar normal

Sin soporte cardiaco

Recirculacion parcial

PO2 sistémica disminuida

Mayor predisposicion a acodamiento
del catéter

Mayor potencial de hemolisis

Posicion del catéter muy importante,

afecta a la recirculacion

Venoarterial

Soporte cardiaco directo

Intercambio gaseoso excelente

Estabilizacion rapida

Amplia experiencia clinica

Ligadura de arteria carotida

Flujo no pulsatil

Disminuye flujo pulmonar

Disminuye el aporte de oxigeno

miocardico
Potencial para la hiperoxia

cerebral/retiniana
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La ECMO proporciona las condiciones para conseguir tiempo y el descanso de los

drganos hasta su curacion.

Se instaura durante su uso, un manejo de la ventilacién de proteccion pulmonar o
VAFO para minimizar los dafios sobreafiadidos al pulmén, asi como ajustar inotropos y
volumen para revertir el dafio organico existente. Con alta frecuencia pueden precisar de
dialisis o hemofiltro ya que hasta en 36 % presentan insuficiencia renal asociada o bien

como lavado de distintos metabolitos.

La anticoagulacion es necesaria y a su vez es la causa mas frecuente de complicaciones.
Precisa de un equilibrio muy estricto que la mantenga en rangos terapéuticos sin
excederse para evitar el sangrado. Se utiliza para ello, heparina no fraccionada y se
controla los rangos mediantes TTPa. El sangrado es la complicacion mas frecuente y de
dificil manejo. Puede precisar para corregir el exceso de anticoagulacion plasma,
plaquetas, fibrindgenos, antifibrinoliticos o en casos resistentes suspension de heparina

0 revision quirurgica.
Las complicaciones de la ECMO son (72):

- Asociadas al sistema:
o Malposicion a acodamientos de las canulas
o Coagulacién del sistema
o Roturas del circuito
o Decanulacion accidental
o Embolias
o Disfuncion de la bomba
o Disfuncion del oxigenador
o Disfuncion del calentador
o Hemolisis
- Del tratamiento:
o Neurologicas: hemorragias, infartos, convulsiones
o Hemorrégicas
o Cardiacas: miocardio aturdido, insuficiencia aodrtica, hipertension,
arritmias, taponamientos

o Pulmonares: Neumotorax, hemorragia pulmonar
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o Infecciosas

o Otras: renales, metabdlicas, gastrointestinales etc.

Es una técnica por tanto muy compleja, que requiere de personal altamente cualificado,

con importantes efectos secundarios Yy alto coste.

En el caso de la hernia diafragméatica congénita que ha precisado ECMO la
supervivencia es del 51%. Dentro de estos 80 % se realiz6 de forma venoarterial .En
teoria, seria preferible el venovenoso, pero la amplia experiencia de la utilizacion del
venoarterial junto con el aumento de las complicaciones renales que se producen con el

venovenoso hacen que la mayoria de los grupos opten por el primer tipo (73).

La duracion del ECMO es importante, siendo de mal pronostico en casos en los que
supere las dos-tres semanas y es logico puesto que, si el paciente no logra la salida de
bomba en ese tiempo implica que el grado de hipertension asociada es mayor y con ello

un aumento de la morbimortalidad.
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4.2 Tratamiento definitivo

El tratamiento definitivo de la hernia diafragmatica congénita es la cirugia correctora

del defecto tras la reduccion del contenido herniario.

La primera reparacion con éxito de una hernia diafragmética congénita descrita la
realizd Aue en 1901 a un nifio de 9 afios pero no fue hasta 1920 cuando se publico (74).
La primera publicacion sin embargo se produjo en 1905 por Hedenhain, quien realizé el

procedimiento con éxito en 1902 a un nifio de 9 afios.

El procedimiento no se produce con éxito en neonatos hasta 1940 llevado a cabo por
Ladd y Gross pero lo hacen al segundo dia tras el nacimiento (75). En 1946, Gross es el

encargado también de realizar la reparacion en las primeras 24 h de vida.
4.2.1. ;Cuando?

Una de las controversias existentes con respecto a la cirugia correctora es el momento

de hacerla.

En el pasado, la correccion se realizaba justo en el momento del parto lo que suponia

una emergencia quirurgica.

Actualmente, en la mayoria de los grupos, se procede a su reparacion, tras
estabilizacion respiratoria y hemodinamica. El problema es que dicho periodo es

desconocido y puede abarcar desde horas hasta semanas.

Ademas en la literatura existen estudios controvertidos pues no se ha demostrado el
perjuicio de demorar la cirugia hasta la estabilizacién asi como tampoco una mejor
supervivencia en caso de hacerlo en comparacion con la correccion en las primeras 24 h
(76).

Hollinger et al. (77) publicaron un estudio prospectivo en 2014 en el cual se realiza un
andlisis estratificado en 1385 nifios afectos de hernia diafragmatica congénita ajustado
por severidad de la enfermedad. Parece que en los casos severos retrasar la correccion

no predice la mortalidad ni tampoco la necesidad de ECMO.
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4.2.2. Vias de abordaje

Con respecto a la via de abordaje tenemos varios puntos controvertidos también.
Existen por un lado el abordaje abierto y la cirugia minimamente invasiva. Ambas a su
vez se pueden realizar por via abdominal o torécica. Ninguno ha demostrado una
absoluta superioridad frente al otro.

Se expone a continuacion las distintas vias asi como las ventajas e inconvenientes de
cada una de ellas.

Laparotomia

Es el abordaje clasico y se muestra en la figura 12. Se realiza por una incision subcostal
del lado ipsilateral a la hernia. Es el mas usado y permite ademas la correccién de
malrotacion intestinal que se asocia en mayor o menor medida, en un alto porcentaje a
esta patologia.

Initial subcostal
incision

Figura 12. Acceso subcostal (78).
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Toracotomia

Visualiza mejor el diafragma pero no permite la correccion intestinal. Normalmente se
utiliza para las recurrencias y para hernias derechas puesto que la via abdominal aqui es

mas dificultosa fundamentalmente en adultos (figura 13).

) Long thoracic and
thoracodorsal
nerve

Incision Pectoralis | - 5th rib
major muscle = Lol
Latissimus = ‘

dorsi muscle Tip of

scapula
Intercostal

Serratus £© muscles

anterior
muscle

Extension

Figura 13. Toracotomia posterolateral (79).

Laparoscopia

Se inici6 en 1992 para la correccién de hernias de Morgagni en adultos y se realizd en
nifios por primera vez en 1995. No obstante la correccion de hernias de Bochdalek es
rara puesto que precisa de mayor tiempo quirdrgico y precisa por ello que los pacientes

estén estables lo que ocurre poco tratdndose de grandes defectos.

La figura 14 nos muestra la colocacion de los distintos puertos de entrada para la cirugia

laparoscépica

En un estudio publicado por el Grupo de estudio de Hernias diafragmaticas congénitas
en 2011 (80) en cual se incluian 4390 nifios s6lo en 93 casos la via de abordaje fue la

laparoscopia lo que supone sélo el 0,6 %.
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Figura 14. Colocacién de trécares en cirugia laparoscopica (81).

Toracoscopia

La primera serie que se describe en la literatura se realiza en 2001 y lo lleva a cabo

Becmeur en tres nifios entre 8 y 19 meses. (82).
La figura 15 nos muestra la colocacidn de trocares en el abordaje toracoscopico.

Estaria indicada en los casos menos severos en los cuales no exista herniacion del
estdmago y que requieran de un minimo soporte ventilatorio sin que exista hipertension

pulmonar asociada.

La utilizacion de ECMO preoperatorio no es contraindicacion absoluta pero si lo es la
utilizacion intraoperatoria de VAFO o de oxido nitrico.
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Port sites
in 5th ICS

Utility port site in 8th ICS

Figura 15. Colocacion de trocares en cirugia toracoscépica (83).

La tabla 8 resume las ventajas e inconvenientes de cada una de las distintas vias de
abordaje
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Tabla 8. Ventajas e inconvenientes de vias de abordaje en hernia diafragmatica (84).

Via de abordaje

Ventajas

Inconvenientes

Laparotomia

Buena visualizacion
Permite  diagndstico vy
correccion de malrotacién
Inspeccién de cavidad
Excision del saco herniario

si lo presenta

Inestética
Riesgo de obstruccion
intestinal

Dolor postoperatorio

Toracotomia

Hernia derechas

Hernias recurrentes

Dolor postoperatorio
No inspeccion intestinal

Reduccion dificultosa

Toracoscopia - Estética - Aumenta tiempo
- Menos dolor postoperatorio operatorio
- Menos riesgo de - Alto riesgo de
adherencias recurrencia
- Favorece la acidosis e
hipercapnia
intraoperatoria
Laparoscopia - Estética - Aumenta tiempo
- Menos dolor postoperatorio operatorio
- Menos riesgo de - Alto riesgo de

adherencias

recurrencia

Dificil visualizacion
Dificil reduccion
drganos

Menos usada
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En resumen, la via de abordaje a elegir dependera del lado afectado, asi, si el defecto es
derecho, el abordaje toracico sera nuestra via de eleccién ya que la presencia del higado
dificulta el abordaje abdominal en estos casos. Mientras que en defectos izquierdos el
abordaje indicado es el abdominal al ser el menos dificultoso.

Actualmente la cirugia minimamente invasiva es una alternativa eficaz frente a la via
abierta clasica en casos seleccionados (11). No obstante existen maltiples publicaciones
que muestran una recurrencia mayor en los casos en los cuales se ha optado por la

laparoscopia y toracoscopia como via de abordaje (80, 85, 86).

4.2.3. Técnica quirurgica

La técnica quirurgica se describe a continuacion:

A. Apertura mediante abordaje méas adecuado (figura 16).

Figura 16. Abordaje por toracotomia (87).

Entrada en cavidad (toracico o abdominal en funcion de la via de abordaje)
Reduccion del saco herniario

Correccion de malrotaciones.

mo oW

Liberacion de la ceja diafragmatica (figura 17)
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Figura 17. Liberacion de la ceja diafragmatica (87).

F. Cierre del defecto:
a. Sutura directa con puntos no reabsorbibles (Figura 18)
b. Colocacion de malla (Figura 19)

Continuous suture

Pledgeted
interrupted sutures

Figura 18. Sutura directa. A Continua. B Puntos sueltos (83).
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Figura 19. Colocacién de parche para cierre diafragmatico (79).

La eleccion entre sutura primaria y la colocacion de parche depende fundamentalmente
de la severidad del defecto.

Generalmente, en defectos grandes la liberacion de las estructuras no es suficiente y no
permite el cierre directo por lo que estaria indicada la colocacion de una malla.

La otra indicacion de protesis es que la sutura directa quede muy a tension aumentando
el riesgo de dehiscencia y por tanto la colocacion de parche es mas segura.

La sutura directa se realiza como ya hemos mencionado con hilos no reabsorbibles. Se
pueden utilizar puntos con Teflon para reforzarla.

Otras alternativas de cierre que podemos realizar son los “flaps” musculares de
latissimus dorsi utilizados por primera vez por Bianchi et al. en 1983 (88) o de la
musculatura anterior abdominal, descrito por Meeker y Snyder en 1962 (89). Las
indicaciones fundamentales del uso de la musculatura aut6loga son las recurrencias y la
agenesia del hemidiafragma aunque un estudio publicado en 2010 por Nars et al. (90)
que compara la utilizacion del flaps musculares abdominal frente a malla muestra

similares resultados a corto y largo plazo.
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Una alternativa actualmente en fase de investigacién animal son los implantes de tejidos

creados mediante ingenieria genética (84,91, 92, 93).

G. Aspiracion del aire residual toracico o drenaje torécico
H. Cierre via abordaje (Figura 20)

Figura 20. Cierre de la via de abordaje (87).

4.2.4. Complicaciones quirdrgicas

La principal complicacion quirdrgica es la recurrencia. La técnica quirargica empleada,
la via de abordaje, la comorbilidad de los pacientes y el tipo y tamafio de hernias son los

factores que puede favorecerla.

Entre los que hemos descrito, algunos son impredecibles y no se pueden corregir como

los son el tamario inicial del defecto y el tipo de hernia a tratar.

Asi, se subdividen en 4 estadios en funcion del tamafio inicial del defecto que van desde

el grado A (pequeiio ) al D (agenesia hemidiafragma) (Figura 21)

53



El tamafio a su vez se relaciona con la mortalidad que se estima para grupo A 0,6 %, B

5,3%, C 22,6% y D 45,6 %. Hay ademéas un aumento de prevalencia de asociacion de

otras anomalias en defectos de mayor tamafio (94).

Defect A

Defect C

Defect B

Defect D

Figura 21. Clasificacion del defecto diafragmatico en funcion de su tamafio (49).

Si podemos actuar sobre otros factores, como por ejemplo la eleccion de via de

abordaje mas adecuada, que hemos expuesto ampliamente cada una de sus ventajas e

inconvenientes, asi como una exquisita técnica quirurgica.

Los principales puntos a tener en cuenta para minimizar recurrencias son:

En la tabla 9 se exponen los distintos tipos de proétesis utilizados.

Realizar suturas reforzadas fundamentalmente en la parte posterolateral del

defecto. Incluso si fuese necesaria abrazar la costilla o el musculo intercostal

con la sutura

Eleccion material protésico. Se han utilizado distintos tipos absorbible y no

reabsorbibles a los largo de las décadas y dependiendo de los distintos centros

(95). No hay estudios concluyentes que muestren una mejoria de unos frente a

otros aunque en la mayoria de los grupos se usan los no reabsorbibles

fundamentalmente el PTFE y el polipropileno.

54



Tabla 9. Tipos de protesis para reparacion de la hernia (84).

Tipos Marcas Composicion
Sintéticos no reabsorbibles | Goretex® Politetrafluoretileno
(PTFE)
Marlex™ Polipropileno
Dacron® Teretelato de polietileno
Silastic® Silicona polimerica
Naturales reabsorbibles Surgisis® Submucosa intestinal
porcina
Tutoplast® Dura Duramadre humana
liofilizada
Permacol® Colageno piel porcina
Alloderm® Matriz dermatoldgica
alocelular humana
Strattice® Dermis porcina
Naturales y  sintéticos | Collagen Coated Vicryl | Colageno Bovino y
reabsorbibles Mesh(CCVM) poliglactin

La mortalidad operatoria es elevada y se situa entre el 30 -50 % Yy es debida al aumento

de las resistencias vasculares pulmonares que genera una hipertensién pulmonar, que a

su vez es mas frecuente en defectos de gran tamafio.
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5. Morbilidad y seguimiento a largo plazo

No solo la mortalidad ha de tenerse en cuenta en estos casos, sino también la morbilidad

que estos pacientes presentan.

Esta descrito en la literatura, que los recién nacidos posteriormente tienen una alta
incidencia de problemas neuroldgicos, respiratorios, nutricionales, musculoesqueléticos
y gastrointestinales necesitando en ocasiones de cuidados continuos e incluso

precisando tratamiento rehabilitador y educacional especifico.

En ese sentido, el procedimiento EXIT es una herramienta importante al garantizar el
aporte mantenido de oxigeno y con ello evitar o reducir las secuelas neurologicas que

son en general las de peor prondstico.
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HIPOTESIS

Nuestra hipétesis de trabajo es que los fetos afectos de HDC de rango intermedio, en los
cuales la terapia FETO no ha demostrado un incremento de la supervivencia frente al

manejo conservador, pueden beneficiarse de un nacimiento mediante EXIT.

El procedimiento EXIT, realizado por un equipo entrenado, permite asegurar la via
aérea, iniciar medidas de reanimacién y proteccion pulmonar de forma inmediata al

nacimiento, al evitar el barotrauma mediante una reexpansion pulmonar controlada.

Esta técnica aplicada a la HDC de rango intermedio, puede aumentar la supervivencia y
mejorar las condiciones respiratorias para afrontar la cirugia correctora, disminuir las
necesidades de ECMO y de oxigenoterapia domiciliaria, sin que suponga un incremento

de las complicaciones maternas ni fetales.
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OBJETIVOS

Los objetivos de nuestro estudio son:

[EEN
1

Definir los beneficios, la seguridad y riesgos del procedimiento EXIT sobre los
fetos afectos de HDC aislada de rango intermedio.

2- Evaluar los resultados en términos de seguridad, complicaciones y riesgos del
procedimiento EXIT en las madres.

3- Analizar el grado de insuficiencia respiratoria en funcion de la necesidad de
VAFO, ON y ECMO de los fetos afectos de HDC aislada de rango intermedio.

4- Determinar los efectos en términos de correccion definitiva de los recién nacidos

sometidos a procedimiento EXIT.

5- Describir las complicaciones médicas y quirdrgicas inmediatas y hasta el afio de

edad en los neonatos sometidos a procedimiento EXIT.

6- Estimar la supervivencia tanto en periodo neonatal como hasta el afio de edad

de estos ninos.
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MATERIAL Y METODO

Desde el afio 2007 se ha desarrollado en el Hospital Universitario Virgen del Rocio, por
parte de un equipo multidisciplinar coordinado, un programa de Medicina y Terapia
Fetal con objeto de mejorar los resultados perinatales de fetos afectos de diversas

anomalias congénitas entre las cuales se encuentra la HDC.
1. Disefio del estudio

Se realizd un estudio retrospectivo descriptivo sobre las gestantes atendidas en la
Unidad de Gestién Clinica (UGC) de Medicina y Terapia Fetal cuyo feto era portador
de hernia diafragmatica congenita y que se sometieron a procedimiento EXIT. El
estudio se acomparia de una extensa revision bibliografica incluyendo el estado actual

de la cuestion.
1.1.Poblacion y periodo de estudio

Gestantes con fetos portadores de HDC atendidas en la nuestra unidad y que se
sometieron a procedimiento EXIT entre el 1 de Enero de 2007 y el 31 de Diciembre de
2018.

1.2. Tamafio muestral
El tamafio muestral que cumple criterios de inclusién se reduce a 14 casos
1.3. Criterios de inclusion

Gestantes con fetos portadores de HDC debian cumplir todos y cada uno de los

siguientes items:

- HDC izquierda
- HDC aislada
- HDC con prondstico intermedio, es decir, LHR O/E entre 25 % y 45%

- Parto mediante procedimiento EXIT

1.4. Criterios de exclusion

- Gestantes sometidas a procedimiento EXIT por una causa distinta a HDC.
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- Gestantes con fetos portadores de HDC derecha puesto que en estos casos el
pronodstico de base es peor e incluso en algunos grupos la tratan como una
entidad independiente.

- Gestantes con fetos portadores de HDC asociada a sindromes genéticos u otras
malformaciones.

- Gestantes con fetos portadores de HDC izquierda de prondstico grave, es decir,
LHR O/E < 25 %, puesto que en estos casos no son subsidiarios de
procedimiento EXIT sino de terapia FETO.

- Gestantes con fetos portadores de HDC izquierda de prondstico leve, es decir,
LHR O/E > 45 %, puesto que en estos casos son subsidiarios sélo de

tratamiento postnatal exclusivo.

1.5. Fuentes de datos

Se emplearon diferentes fuentes para la obtencion de datos de las gestantes y los

neonatos a estudio:

- Estacion clinica hospitalaria del Hospital Universitario Virgen del Rocio.
- ViewPoint (software que permite la transferencia de imagenes y datos desde los
diferentes ecografos que se utilizan para la atencion a las pacientes y que

ademas permite almacenar y analizar informacion de forma eficiente).

2. Variables a estudio y métodos de medicion

Una vez seleccionadas las gestantes se disefié una base de datos en donde se registrd

para cada caso las siguientes variables:

1. Caracteristicas ecograficas de los fetos de estudio:
o LHRO/EyLHR

o Herniacion hepética (si/no)

2. Variables relacionadas con las madres:
o Edad (afios)
o Antecedentes obstétricos (nimero de gestaciones totales, abortos, partos

vaginales, cesareas y gestaciones extrauterinas)
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o Resultados reproductivo tras EXIT (gestaciones posteriores y via del
parto)

o Complicaciones maternas de EXIT:
= Cuantificacion de pérdidas hemaéticas (necesidad de
hemoderivados (si/no) y necesidad de ferroterapia iv (Si/no)
= |nfecciones (si/no)
= Mortalidad (si/no)
3. Variables relacionadas con el procedimiento EXIT

o Edad gestacional en la cual se lleva a cabo en cada caso (semanas de
embarazo)

o Duracion del EXIT (minutos)
4. Variables relacionadas con los recién nacidos:
o Peso al nacer (gramos)
o Sexo (hombre/mujer)
o Estrategias de reanimacion neonatal:
= Necesidad inotropos intraquiréfano (si/no)
= Tipo de IOT:
e FIO2 méxima utilizada (%)
e DiasdeIOT
= Estrategias de optimizacion de la ventilacion
e Uso de VAFO (si/no) y dias del mismo
e Uso de oxido nitrico (si/no), cantidad (ppm) y dias que ha
precisado del mismo.
= Necesidad de ECMO (oxigenacién por membrana extracorpdrea)
(si/no) y dias de la misma.
o Cirugia correctora:
= Momento de la intervencién (horas)
= Viaabordaje:
e Toracotomia
e Toracoscopia
e Laparotomia
e Laparoscopia

= Técnica quirurgica:
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e Sutura directa (si/no)
e Prétesis (si/no)
= Necesidad de drenaje endotorécico (si/no)
o Complicaciones neonatales :
= Complicaciones durante el procedimiento EXIT
= Complicaciones quirargicas precoces
= Recurrencias:
e Precoces
e Tardias
= Complicaciones infecciosas
o Analisis de hospitalizacion:
= Dias de ingreso en UCI
= Dias de estancia hospitalaria
= Supervivencia:
e Estimada (%)
e Real
= Mortalidad:
e Atribuible a intubacion
e Atribuible a propia enfermedad
e No atribuible a propia enfermedad
o Evolucidn posterior a periodo neonatal:
= Desarrollo neurocognitivo (presencia de alteraciones en el
neurodesarrollo del recién nacido si/no)
= Secuelas respiratorias:
e Necesidad de oxigenoterapia domiciliaria (si/no)
e Ingresos hospitalarios de causa respiratoria (si/no)

= Reflujo gastroesofagico (si/no)

3. Comite ético y consentimiento informado

El comité de ética de los Hospitales Universitarios Virgen Macarena- Virgen del Rocio
avala el cumplimiento de idoneidad del protocolo en relacion con los objetivos de

estudio (anexo 1), objetivando que se ajusta a los principios éticos aplicables a este tipo
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de estudios, evaluando ademéas que la capacidad del investigador y los medios
disponibles son adecuados para llevar a cabo el estudio. Aclara ademés que estan
justificados los riesgos y molestias previsibles para los participantes. Los aspectos

econdmicos no interfieren con respecto a los postulados éticos.

Los datos fueron obtenidos de la historia clinica y en ninguin caso se recogieron datos de
caracter personal, extrayéndose mediante un procedimiento seguro entre los datos
obtenidos y cualquier dato que permitiera su asociacién con la identidad de los
pacientes. Debido a ello, no hubo necesidad de obtener consentimiento informado por
escrito de los pacientes en base a lo indicado en la normativa existente (Orden
SAS/3470/2009, de 16 de diciembre y BOE 310 de 25 de diciembre de 2009). Se
garantizd la proteccion de los datos personales segin la Ley 15/1999, de 13 de
diciembre de Proteccion de Datos Personales y el Real Decreto Ley 1720/2007, de 21
de Diciembre. En todo momento se garantizé los derechos de los pacientes (declaracion
de Helsinki actualizada,2008)

4. Recogiday analisis de los datos

Las pacientes fueron restrospectivamente incluidas en la base de datos debidamente
anonimizada creada en el programa Microsoft Access y posteriormente exportadas a

una tabla de Microsoft Excel.
El andlisis estadistico se ha realizado con el paguete IBM ® SPSS Statistics 20.

Las variables categdricas se reportaron en forma de frecuencia (absoluta y porcentajes).
Para las variables cuantitativas se emplearon como medidas: media, mediana,

desviacion estandar, ademas de rango minimo y maximo.

El célculo de la supervivencia estimada se hizo en base a una herramienta calculadora
disefiada por el Hospital Clinic de Barcelona y abierta a consulta publica a través de la

siguiente pagina web: https://medicinafetalbarcelona.org

En el Anexo 2 se muestra y explica el uso de la misma.

Se ha realizado una valoracién y seguimiento de las posibles secuelas neuroldgicas y del

desarrollo psicomotor posterior por parte de los pediatras en todos los casos. Se baremo
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mediante el cociente de desarrollo, estratificandose a la poblacion en: desarrollo

neurologico normal, alteracion leve, moderada o grave.

El procedimiento se encuentra detallado en el anexo 3 mediante la escala de desarrollo

psicomotor de la primera infancia (Brunet-Lezine revisado).

4.1. Representacion grafica
Las variables cualitativas relevantes se representaron en tablas.
Para la caracterizacion de variables categdricas se emplearon diagramas sectorizados y

para las variables cuantitativas se utilizaron diagramas de barras.

5. El procedimiento EXIT en la HDC en el Hospital Universitario
Virgen del Rocio (HUVR)

5.1. Indicaciones de EXIT

Las indicaciones del procedimiento EXIT se han ido ampliando a diversas patologias.
En nuestro servicio las indicaciones y el nimero total de casos se muestran en la tabla
10.

Tabla 10.Numero de casos de procedimientos EXIT realizados en funcion de la

patologia a tratar

Patologia NuUmero de casos realizados
Hernias diafragmaticas congénitas 19

Tumores cervicofaciales 5

Gastrosquisis 3

Malformacion adenomatoidea quistica 2

Hidrotérax masivo 1

Traqueomalacia en Fallot con ausencia de valvula | 1

pulmonar
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5.2.Seleccion de las gestantes

Las pacientes son derivadas desde el dispositivo de area ante hallazgos ecogréficos
sugestivos de malformaciones o bien desde otras areas sanitarias de las cuales el

hospital es referencia.

Una vez valoradas en nuestro servicio se confirma el diagndstico y se establece la

relacion LHR O/E y se ofertan las distintas opciones de tratamiento.

Si la paciente opta por continuar con la gestacion se le proponen las siguientes
alternativas en funcion del LHR O/E:

1. LHR <1 0 LHR O/E < 25 % son de mal pronostico. Nuestro Hospital oferta
EXIT para iniciar ECMO (membrana de oxigenacion extracorpérea).

2. LHR 1-1,4 o LHR O/E 25-44,9 % son de prondstico intermedio. Nuestro
hospital oferta EXIT como complemento a la terapia postnatal.

3. LHR >1,4 o LHR O/E > 45 % son de buen pronostico y subsidiarias de

tratamiento postnatal exclusivo.

Por tanto el grupo méas nutrido de pacientes a los que se propone la técnica EXIT son
aquellas hernias diafragmaticas de pronostico intermedio con objeto de mejorar el
prondstico y los resultados perinatales y como alternativa a los cuidados postnatales

exclusivos. Estos son nuestros sujetos de estudio.

Otra indicacion del procedimiento EXIT en las hernias diafragmaticas es el uso de la
técnica EXIT previa a iniciar ECMO (membrana de oxigenacion extracorporea) que no

se incluyen en el presente estudio.

Se realiza en los casos de HDC de peor pronostico (LHR <1y herniacion hepética

intratoracica ) en las cuales no se ha realizado o no han deseado técnica FETO.

En esta situacion el EXIT permite anticiparse a la rapida desestabilizacion respiratoria y
hemodinamica que se produce en los fetos afectos de hernia de gran calibre y
garantizando una via aérea precoz y mantenimiento de la oxigenacion hasta insertar las

canulas arteriales y venosas de ECMO e iniciar el soporte de bomba.
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Se evita por tanto periodos de hipoxia y acidosis en los primeros momentos de vida, que
son tan importantes para evitar secuelas neuroldgicas posteriores, puesto que permite
anticiparse al deterioro previsible en la transicion feto-neonatal y garantizar una

circulacion neonatal correcta.

Otras patologias en lo que el EXIT supone un apoyo para la ECMO son la atresia
adrtica y la hipoplasia de cavidades izquierdas con foramen ovale restrictivo.

5.3.Protocolo de seguimiento de gestantes con fetos portadores de HDC

Una vez la hernia es diagnosticada, estas pacientes requieren de procedimientos
invasivos para identificar alteraciones cromosdmicos asociadas y de un seguimiento

estricto por parte del Servicio de Medicina Fetal.

Para evaluar el momento de la realizacion del procedimiento EXIT hay que hacer
controles semanales de estas pacientes en los cuales se valora el riesgo de parto
prematuro mediante la medicion de la longitud cervical y estimacion del volumen de
liguido amnidtico. Si existe polihidramnios severo con disnea materna o acortamiento

cervical se puede valorar la realizacion de amniodrenaje.

5.4. Eleccidn de la fecha para la realizacion

En nuestro hospital se realiza el parto con EXIT programada y siempre que sea posible,

a término.

Se fija la fecha tras consensuarlo con la gestante y con los distintos servicios y
profesionales que componen el equipo multidisciplinar (anestesia, bloque quirurgico,

neonatologia y cirugia pediatrica).

Todo ello, hace posible que el dia previsto se realice el procedimiento con las mayores
garantias y poder asi obtener los mejores resultados tanto para la madre como para el

futuro recién nacido.

Previo a la eleccion de la fecha se explica a la paciente todo lo relacionado con la

técnica a realizar y se resuelven todo tipo de dudas relacionadas con el procedimiento.
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Posteriormente entregamos el consentimiento informado (Anexo 4) para que la paciente

lo lea detenidamente e incluso lo medite en domicilio.

Antes de proceder a su firma se vuelven a resolver todas las dudas posibles.

Evidentemente se puede retractar en cualquier momento.
5.5.Técnica quirargica
Nuestro grupo ha aportado varias modificaciones de la técnica inicial:

1. Un nuevo sistema de apertura uterina.

2. Utilizacion de clamps vasculares y suturas mecanicas para la histerotomia

3. Extraccion fetal parcial suave gracias al empleo de una ventosa obsteétrica de un
solo uso.

4. El mantenimiento del volumen uterino mediante infusion constante de SSF, que

permite la realizacion de procedimientos de mayor duracion.

Se expone de forma detallada la técnica quirargica del procedimiento EXIT en nuestro

hospital en el anexo 5.
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RESULTADOS

1. Resultados en relacion con las caracteristicas ecograficas de los

fetos de estudio

Del total de los 19 casos de EXIT realizados en hernias diafragmaticas congénitas
(HDC) nuestra poblacion de estudio fue de 14 casos que son los que cumplen los

criterios de inclusion antes expuestos.
1.1.LHR O/E
La tabla 11 nos muestra el LHR O/E y el LHR de nuestra serie.

El LHR O/E medio fue de 31,14 % con una desviacion estandar (DS) de 3,71. El rango

oscilo entre el 25% y el 36%.
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Tabla 11. LHR O/E y LHR de nuestra poblacion de estudio.

CASOS LHR O/E (%) LHR
Caso 1 33% 1,3
Caso 2 25 % 1,2
Caso 3 26 % 1,2
Caso 4 33 % 1,3
Caso 5 36 % 1,1
Caso 6 27 % 1,2
Caso 7 28 % 1,2
Caso 8 34 % 1,3
Caso 9 35 % 1,3
Caso 10 32 % 1,2
Caso 11 32 % 1,2
Caso 12 34 % 1,3
Caso 13 34 % 1,3
Caso 14 27 % 1,2

Hubo dos casos de gestaciones gemelares (caso 2y caso 3) y el resto fueron gestaciones

Unicas

La gemelaridad obliga a ser muy exahustivo en uno de los pasos clave del

procedimiento, el manejo y conservacion del volumen uterino, con objeto de minimizar
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el riesgo de desprendimiento de alguna de las placentas. También en estos casos es

fundamental el control ecografico de la funcion cardiaca de ambos gemelos.

1.2.Herniacion hepatica

La figura 22 muestra los datos de herniacion hepética asociada a la hernia diafragmatica

de nuestra serie.

Herniacion hepatica asociada

B HERNIACION HEPATICA
# SIN HERNIACION HEPATICA

Figura 22. Porcentaje de casos portadores de herniacion hepatica

Del total de nuestra serie, 2 casos (14 %) tenian herniacion hepatica lo que confiere un

prondstico aun mas ominoso frente a 12 casos (86 %) que no la presentaban.

Los casos implicados son el caso 3y el caso 13
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2. Resultados en relacién con las variables maternas

2.1.Edad

La edad materna de la poblacion de estudio incluye un rango de los 26 afios a los 43
afios, con una media y mediana de 32 afios y una desviacion estandar de 5,03 afios.

2.2.Antecedentes obstétricos

Se exponen los antecedentes obstétricos de las pacientes en la figura 23.

Antecedentes obstétricos

7%

7%

Primigestas
M Partos anteriores
Cesareas anteriores

Cesarea y parto anterior

Figura 23. Antecedentes obstétricos de las pacientes sometidas a EXIT.

Con respecto a los antecedentes obstétricos, 6 de las pacientes eran primigestas, 6
pacientes habian tenido partos vaginales previos y 1 tenia antecedentes de cesarea

anterior y 1 una de ellas tenia una cesarea anterior y un parto.
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2.3.Dehiscencia de cicatriz en gestaciones posteriores
Dos de las madres han vuelto a estar embarazadas tras el procedimiento EXIT.

La via del parto fue en una de ellas vaginal y la otra por ceséarea sin que se hayan
reportado dehiscencia de cicatriz y tampoco ningun tipo de incidencia en relacion con el

procedimiento EXIT realizado con anterioridad.

2.4.Cuantificacion de pérdidas hematicas durante procedimiento EXIT

La tabla 12 vy figura 24 nos muestra la relacién de Hb preoperatoria y postperatoria
respectivamente, asi como la necesidad de transfusion de hemoderivados y de

administracion de ferroterapia iv.

La Hb postoperatoria se obtuvo tras 48 h del procedimiento. Se realiza de forma

rutinaria al igual que en el postoperatorio inmediato de la cesarea convencional.

La media de Hb preoperatoria fue del 11,47, mediana de 11,55 y desviacion estandar de
0,94.

Para la Hb postoperatoria la media y mediana se sitGan en 9,55 con una desviacion
estandar de 1,29.
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Tabla 12. Cuantificacion de la Hb preoperatoria y postoperatoria (48 h) en cada uno

de los casos estudiados. Se muestra ademas

la necesidad de transfusién de

hemoderivados y de administracion de ferroterapia intravenosa en cada caso.

CASOS HB HB FERROTERAPIA
PREOPERATORIA | POSTOPERATORIA | TRANSFUSION | IV
Caso 1 12 11,4 NO NO
Caso 2 11,9 11,3 NO NO
Caso 3 11 9,7 NO NO
Caso 4 13 9,2 NO NO
Caso 5 11 9,5 NO NO
Caso 6 11,2 9,6 NO NO
Caso 7 11,6 11,1 NO NO
Caso 8 10 75 NO S
Caso 9 11,7 9,9 NO NO
Caso 10 13,3 10,6 NO NO
Caso 11 10,6 71 S| NO
Caso 12 101 9,1 NO NO
Caso 13 115 8,9 NO NO
Caso 14 118 8,8 NO NO

So6lo en un caso se precisé de transfusion de hemoderivados durante el postoperatorio

inmediato por anemia moderada sintomatica. Se traté del caso 11.

También precisé de administracion de ferroterapia intravenosa otra paciente, por anemia

moderada asintomatica. Se tratd del caso 8.
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Variaciones de la Hb pre y postoperatoria
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. Transfusion

Ferroterapia
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Figura 24: Cuantificacion de Hb pre y postoperatoria y necesidades de ferroterapia y hemoderivados
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2.5.Infecciones

En nuestra serie no hubo ningin caso de infeccién ni de herida quirtrgica ni de

endometritis.

2.6.Mortalidad materna

En nuestra serie no se reportd ningln caso de éxitus materno.

2.7.Estancia hospitalaria materna

La media de estancia hospitalaria materna de nuestra serie fue de 4,42 dias, la mediana

de 4 dias y desviacion estandar de 1,08.

La figura 25 muestra la estancia hospitalaria materna en dias de cada uno de los casos.

Dias de estancia hospitalaria materna tras
EXIT
6 6 6
6
5 5 5

5

4 4 4 4 4
4

3 3 3

3
2
1
0

Caso Caso Caso Caso Caso Caso Caso Caso Caso Caso Caso Caso Caso Caso

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14

Figura 25. Estancia hospitalaria materna en dias por caso.
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3. Resultados en relacion con el procedimiento EXIT
3.1.Edad gestacional

La figura 26 nos muestra las semanas de gestacion cumplidas en la cual se llevé a
cabo el procedimiento en cada uno de los casos.

Semanas de gestacion cumplidas en las que
se realizé EXIT

40
39

SEMANAS DE GESTACION

36 - — — — — —

35 _—— — — — — — — — =

34 +— - — — — — — — =

3+ — — — — — — — — —

2N+ - - — — — — — — — — —

31 T T T T T T T T T T T T T 1
Caso Caso Caso Caso Caso Caso Caso Caso Caso Caso Caso Caso Caso Caso
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14

CASOS

Figura 26. Semanas de gestacion cumplidas en las cuales se realiz6 procedimiento
EXIT.

La mediana de edad gestacional en la cual se realiz6 el procedimiento fue de 37

semanas (intervalo entre 34 — 39 semanas).

La media de edad gestacional fue de 36,78 semanas con una desviacion estandar de
1,67.

El momento de la realizacion es distinto en funcion de si existe 0 no riesgo de parto

prematuro (APP).

Los EXIT de embarazo gemelar se realizaron a la semana 34 y 3 dias y 35 y 2 dias

ambos por presentar polihidramnios con alto riesgo de amenaza de parto prematuro y
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riesgo de rotura prematura de membranas. Ante esta situacion se adelanto la realizacion

del procedimiento antes de la semana 36.

El otro caso en el cual se realiz6 antes de la semana 36 fue una paciente que ingreso a la
semana 27 con bolsa rota y se termind por tanto, a la semana 34 como establecen

nuestros protocolos.
3.2.Duracion del procedimiento EXIT

Uno de los momentos mas importante del procedimiento es lo que denominamos
duracion de EXIT. Este intervalo es el que transcurre desde que accedemos al feto hasta
que pinzamos el cordén umbilical, es decir, es el tiempo que mantenemos la circulacion

fetoplacentaria mientras se realiza el procedimiento sobre la via aérea.
Optimizar y asegurar este periodo es una de las claves del éxito de la técnica.

La figura 27 muestra la duracion del procedimiento EXIT en cada uno de los casos.

Duracion de EXIT

20

14 15
12

11 11

Minutos

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5 Caso 6 Caso 7 Caso 8 Caso 9 Caso Caso Caso Caso Caso
10 11 12 13 14

Casos

Figura 27. Tiempo en minutos de cada procedimiento de nuestra serie.
En nuestra serie la media es de 9 minutos con una desviacion estandar de 4,91 minutos.

La mediana se sitia en los 8,5 minutos con rango entre los 2 y 20 minutos

respectivamente.
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4. Resultados neonatales

4.1.Peso
El peso medio al nacimiento fue de 2.978 gr con una desviacion estandar de 440,37 gr.

La mediana fue de 2954 gr con un rango entre 2352-3711 gr.

4.2.5ex0

La figura 28 nos muestra la distribucion por sexo de nuestra serie.

Distribucion por sexo

Varones

m Mujeres

Figura 28. Distribucion por sexo de nuestra serie de casos.
De los 14 casos, 9 fueron varones (64 %) y 5 mujeres (36 %).

4.3.Estrategias de reanimacion neonatal

4.3.1. Administracién de inotropos positivos

La bradicardia es una de las complicaciones posibles dentro del procedimiento EXIT.
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La figura 29 nos muestra la utilizacion de inotropos positivos intraquirofano para

revertir dicha bradicardia.

Necesidad de inotropos intraquiréfano

H INOTROPOS
NO INOTROPOS

Figura 29. Porcentaje de utilizacion de medicacion inotropica positiva.

En 5 de los 14 casos (36 % de nuestra serie) los neonatos precisaron administracion de

inotropos positivos. Dos de ellos necesitaron adrenalina y otros tres atropina.

En todos los casos la bradicardia ocurrié una vez finalizado el procedimiento EXIT, es
decir, tras el clampaje del cordon y después de su entrega al equipo de neonatologia.
Todos presentaron buena respuesta a la medicacién y normalizacion de la frecuencia

cardiaca.
4.3.2. Intubacion

El total de casos precisO de intubacidn orotraqueal, pues el objetivo de realizacion de
técnica EXIT, es conseguir asegurar la via aérea ademas de iniciar en tiempo fetal una

adecuada proteccion pulmonar.

La FIO2 maxima media utilizada durante la intubacion intraquirofano fue del 85 % con

un rango entre el 40 % y 100 % y una desviacion estandar del 20,66%.

El tiempo de intubacién total oscilé entre las 4 horas que es caso con menor

supervivencia como limite inferior y 25 dias como limite superior.
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En la figura 30 se muestran los dias en total que los pacientes precisaron de intubacion.

Dias de intubacion total

30

25

20

15

10

Dias de intubacion total

25

18 17

14 1 12

4 3 4

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso4 Casob Caso7 Caso8 Caso9 Caso Caso Caso Caso
10 11 12 13

Casos

Figura 30. Dias de intubacion en cada caso de nuestra serie.

Se han excluido los dos éxitus precoces (caso 5 y caso 14), los cuales, solo

permanecieron intubados 4 y 31 horas respectivamente.

La media de dias de intubacion fue de 10 dias con una mediana similar y una desviacion
estandar de 6,85 dias.

4.3.3. Estrategias de optimizacion de la ventilacion

Se resume en la figura 31:
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Necesidad de ventilacion de alta frecuencia
y Oxido nitico

= VAFO +NO
B VAFO
Nada

Figura 31.Utilizacion de VAFO y 6xido nitrico (NO).

De los 14 casos, s6lo 3 no precisaron de VAFO ni de 6xido nitrico, en otros 3 s6lo fue

necesaria VAFO y 8 necesitaron tanto de VAFO como de 6xido nitrico.

Utilizacion de ventilacion de alta frecuencia oscilatoria (VAFO)

La figura 32 nos muestra la necesidad de utilizacion de VAFO en nuestra serie

Uso de ventilacion alta frecuencia
oscilatoria

W VAFO
H NO VAFO

Figura 32. Necesidad de uso de VAFO.
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11 de los 14 casos (79 %) de nuestra serie precisaron la utilizacion de ventilacion de alta
frecuencia oscilatoria (VAFO) durante una media de 5 dias con una desviacion estandar
de 3,41 dias. La mediana oscilé también en 5 dias con un rango comprendido entre 1 y
11 dias.

Uso de 6xido nitrico
La tabla 13 expone la necesidad o no de 6xido nitrico en cada caso.

Tabla 13. Necesidad de uso de 6xido nitrico

Caso Utilizacion de oxido nitrico
Casol NO
Caso 2 Sl
Caso 3 NO
Caso 4 NO
Caso 5 Sl
Caso 6 NO
Caso 7 Sl
Caso 8 Sl
Caso 9 NO
Caso 10 Sl
Caso 11 Sl
Caso 12 Sl
Caso 13 NO
Caso 14 Sl
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8 casos necesitaron usar 6xido nitrico lo que supone un 57 % del total de casos.

La media de partes por millén (ppm) de ON fue de 31,25 ppm con una desviacién
estandar de 14,57 ppm y una mediana de 25 ppm.

Uso de oxigenacion mediante membrana extracorporea (ECMO)

En ninguno de los casos se utilizé6 de ECMO.

4.4.Cirugia correctora

La figura 33 nos muestra el porcentaje de casos que finalmente fueron sometidos a
cirugia correctora del defecto

Correccion quirurgica

1 Correccion quirurgica

B No correccién quirdrgica

Figura 33. Porcentaje de pacientes sometidos a correccion quirargica.

En 1 de los 14 casos no se pudo realizar la cirugia correctora definitiva debido a
inestabilidad respiratoria refractaria, secundaria a una lesién de via aérea superior por
un traumatismo (rotura traqueal) durante la intubacion. No se lleg6 a confirmar puesto

que los padres no desearon realizacion de necropsia. Se trato del caso 5.

La tasa de correccion definitiva fue del 93 %
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4.4.1. Momento de la intervencion

La figura 34 se expone el periodo tras el nacimiento en el cual se llevo a cabo la

correccion quirurgica.

Periodo neonatal en que se realiza la
correccion quirurgica

Primeras 12 h
Primeras 24 h
m48h
4 dias
W5 dias

6 dias

Figura 34. Periodo neonatal en el cual se realizd cirugia correctora. Porcentaje de

Casos.

La correccion definitiva se realizd entre las primeras 12 h y hasta 6 dias tras el
nacimiento. 3 casos en las primeras 12 h de vida, 3 en las primeras 24 h, 3alas 48 h, 1

caso a los 4 dias, 2 alos 5 dias y 1 a los 6 dias.
La media fue a las 56 h y la mediana a las 48 h con una desviacidn estandar de 47,08 h.

La correccién en las primeras 48 h supone el 69 %. La cirugia se demoré en el resto

casos hasta garantizar el momento 6ptimo de estabilidad respiratoria y hemodinamica.

4.4.2. Via de abordaje

En todos los casos, la via de abordaje inicial fue la laparotomia subcostal.
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4.4.3. Tipo de cierre

La figura 35 recoge el tipo de cierre del defecto realizado en nuestra serie.

Tipo de cierre del defecto

= Cierre simple

B Malla sintética

Figura 35.

Tipo de correccidon del defecto diafragmatico. Porcentaje de casos.

Se optd por el cierre simple en 10 casos (77 %) de nuestra serie mientras que se uso

parche de Goretex® en los otros 3 (23 %).

Solo se dejo drenaje intrapleural en 2 de los casos (tipo blake del 10 F), en el resto se

aspiro el aire de cavidad torécica.

Ninguno de los drenajes se colocaron en los pacientes que eran portadores de malla de

Goretex®.
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4.5.Complicaciones

Se estudiaron cuatro tipos de complicaciones. Las primeras fueron las complicaciones
durante el procedimiento EXIT, las segundas las complicaciones quirdrgicas precoces,

las terceras las recurrencias y las cuartas las complicaciones infecciosas.

4.5.1. Complicaciones durante el procedimiento EXIT

En el caso 5, como ya se ha expuesto, se produjo una rotura de via aérea superior
durante la intubacion que ocasion6 un fracaso respiratorio refractario y que precisé de
colocacion de drenaje toracico para intentar corregir el neumotérax y neumomediastino

masivo sin éxito.

Finalmente fue éxitus a las 4 h.

4.5.2. Complicaciones quirirgicas precoces

La tabla 14 resume las complicaciones precoces y su tratamiento en cada caso y en la

figura 36 nos muestra el porcentaje de las mismas.

En 4 casos de los que se intervinieron no hubo ningun tipo de complicacion quirtrgica

precoz lo que supone el 30,76 %.
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Tabla 14. Complicaciones quirargicas precoces y tratamiento realizado en cada caso.

CASOS Complicaciones precoces | Tratamiento

Caso 1 Quilotorax Fémulas lactancia adaptadas

Caso 2 Quilotorax Fémulas lactancia adaptadas

Caso 3 No Ninguno

Caso 4 No Ninguno

Caso 5 Neumotdrax masivo (rotura traquea) | Drenaje pleural

Caso 6 No Ninguno

Caso 7 Neumotoérax Tratamiento conservador

Caso 8 Atelectasia Aspiracion secreciones
Quilotorax Drenaje pleural+ formulas adaptadas

Dieta absoluta+ parenteral

Hipertension abdominal

Caso 9 Derrame pleural Drenaje pleural
Atelectasia Aspiracion secreciones

Caso 10 Neumotdrax Drenaje pleural
Derrame pleural Drenaje pleural
Dehiscencia parcial HQ Curas locales + cierre por segunda

intencion

Caso 11 Derrame pleural Tratamiento conservador
Atelectasia Aspiracion secrecciones

Caso 12 Quilotoérax Drenaje pleural+ formulas adaptadas

Caso 13 No Ninguno

Caso 14 Neumotorax Tratamiento conservador
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Complicaciones postquirurgicas precoces

Derrame pleural
B Neumotorax
22%

Derrame + neumotdrax

Atelectasia pulmonar
7%

Dehiscencia de herida
quirurgica

M Hipertesion intraabdominal

Figura 36. Porcentaje de complicaciones quirurgicas precoces.

45.3. Recurrencias

Hubo dos casos de recurrencia en el primer mes, ambos casos en los cuales se habia
realizado cierre simple y otro a los 3 afios de la intervencion en el cual se habia

colocado malla de Goretex®. Esto supone un 23 %.

Las vamos a diferenciar por tanto en recurrencias precoces y recurrencias tardias

Recurrencias precoces

Se exponen a continuacioén los siguientes casos:
Caso 2

LHR O/E 25% sin herniacion hepatica asociada.

Cierre primario del defecto mediante sutura directa

Se realiz6 la primera reintervencion a las 72 h de la primera cirugia mediante adordaje

abdominal con cierre simple.
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A los 4 meses de vida se vuelve a reintervenir por recurrencia, de nuevo mediante
laparotomia y cierre simple. A las 72 h se vuelve a reintervenir por dehiscencia y cuadro
de obstruccion intestinal que precisa adhesiolisis y reseccion de diverticulo de Meckel.
Se produce una reobstruccion intestinal y perforacion ileal en el postoperatorio

inmediato que obliga a reseccion intestinal con anastomosis terminoterminal.

A los 9 meses de vida nueva recurrencia, se interviene mediante toracotomia y cierre

simple.

A los 14 meses de vida precisa de nueva reintervencidn por nueva recurrencia e
incarceracion de colon realizandose retoracotomia y colocacion de malla de Goretex®,
que se complica de nuevo con perforacion intestinal y tiene que ser operado mediante
laparotomia con cierre de perforacion. 24 horas mas tarde precisa de
toracofrenolaparotomia con reseccion de colon e ileon y anastomosis terminoterminal,
colostomia de descarga y reseccion parcial de malla y colocacion de parche de
Tachosil®.

Posteriormente, precisa de reintervencion para reconstruccion de transito con

eventracion abdominal que precisa de malla de Goretex® para cierre.

A los 6 afios recurrencia de nuevo de hernia diafragmatica que obliga a reintervencion
con cierre de puntos herniarios sobre malla de Goretex® que se infectd y obligo a
retirada de la malla de Goretex® y colocacion de malla de Proceed®. Actualmente

Sano.

La evolucion de este caso se resume en la tabla 15.
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Tabla 15. Evolucion del caso 2.

72 h vida Laparotomia subcostal + Cierre simple
4 meses Laparotomia subcostal + cierre simple
- 72 h:Dehiscencia y obstruccién intestinal.
Adhesiolisis + reseccion diverticulo
Meckel+ cierre HQ
- 24 h: perforacidn intestinal. Reseccion
intestinal+ anastomosis T-T
9 meses Toracotomia + cierre simple
14 meses Toracotomia + malla Goretex
- 24 h: Perforacion intestinal. Laparotomia
con cierre simple perforacion
- 24 h: Dehiscencia sutura perforacion.
Toracofrenolaparotomia: Reseccidn
intestinal + Colostomia de descarga+
Resecciéon parcial malla+ Parche de
Tachosil
18 meses Reconstruccion trénsito intestinal
23 meses Eventracién de pared abdominal. Cierre con malla
de Goretex
6 afios Recidiva hernia diafragmética. Toracotomia +

puntos sobre malla.

- 72 h: infeccién. Retirada de malla de

Goretex + colocacion de malla de Proceed
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Caso 13
LHR O/E 34 % con herniacion hepética asociada.
Cierre primario mediante sutura directa.

Reingresé al mes por cuadro de dificultad respiratoria, realizandose radiografia en
urgencias y objetivandose recidiva de la hernia. Se procedié a intubacion para
estabilizacién respiratoria y reintervencion mediante relaparotomia y resutura directa

tras adhesiolisis.

Se extub6 a las 48 h y fue alta hospitalaria a los 10 dias. Actualmente sano y en

controles posteriores sin recurrencia.

Recurrencias tardias

Caso 10

LHR O/E 32% sin herniacion hepatica asociada
Cirugia primaria mediante parche de Goretex®.

A los 3 afios de vida, inicio un cuadro de tos y dificultad respiratoria motivo por el cual

acudio a urgencias.

En radiografia de urgencias ya se sospechaba recurrencia. Se realizé TAC que confirmé

la rotura de malla y recurrencia de hernia a través de orificio de malla.

Se reintervino mediante toracotomia izquierda confirmandose el diagnostico vy
procediendo a restitucion de visceras abdominales a cavidad y cierre de defecto de la

malla. No se dejo drenaje.

Actualmente sano y sin signos de recurrencia en el seguimiento por parte de cirugia

pediatrica.
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4.5.6. Complicaciones infecciosas

Se resumen en la tabla 16

Tabla 16. Resumen de las complicaciones infecciosas.

Complicacion infecciosa NUmero de pacientes afectos
Bacteriemia 6
Sepsis 3
Fiebre sin foco 3
Infeccion del tracto urinario 1

6 de los pacientes sufrieron en su periodo de UCI bacteriemias 5 de ellas causadas por

Streptococcus epidermidis y 1 por Staphylococcus haemolyticus.
3 de los pacientes sufrieron sepsis:

- 1 forma fulminante al 11° dia de nacimiento, previo al alta a planta, por Citrobacter
freundii y Klebsiella oxytica que finalmente fue éxitus a las pocas horas del inicio del

cuadro (Caso 4).

- 1 sepsis fue por Serratia Marscense con fracaso renal agudo que precisé de aminas
(Caso 8).

- 1 sepsis por Klebsiella con insuficiencia respiratoria secundaria a edema agudo de

pulmén (Caso 12).
3 casos de fiebre en las cuales no se pudo aislar ningun patégeno en los cultivos.
1 caso de infeccion del tracto urinario inferior por Enterobacter cloacae.

El tratamiento antibiético empirico utilizado se describe en la figura 37.
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Tratamiento antibidtico en UCI

Vancomicina

B Vancomicina + Meropenem
Vancomicina + Amikacina
Vancomicina + Piperacilina-
tazobactam

Meropenem

B Ampicilina + Gentamicina

Figura 37. Tratamiento antibiotico empirico utilizado en UCI para las complicaciones

infecciosas.

9 de los pacientes recibieron tratamiento con vancomicina, 2 de ellas asociadas a

piperacilina-tazobactam y otras 2 asociadas a meropenem y 1 asociada a amikacina.

2 casos recibieron tratamiento con ampicilina y gentamicina y otros 2 casos

mo noterapia con meropenem.

4.6. Analisis de la hospitalizacion

4.6.1. Estancia hospitalaria

Los dias de estancia hospitalaria se resumen en la siguiente figura:

Dias de estancia hospitalaria

DIAS DE HOSPITALIZACION

61 57

a6 36 35
22 24 17 30 20

N
[y

Casol Caso2 Caso3 Caso6 Caso7 Caso8 Caso9 Caso 10 Caso 11 Caso 12 Caso 13
CASOS

Figura 38. Estancia hospitalaria en dias en cada caso.

93



Para el célculo de datos de estancia hospitalaria se han excluidos los 3 casos de éxitus.

La estancia media hospitalaria de los recién nacidos fue de 33 dias y la mediana de 30
dias con un intervalo comprendido entre 17 y 61 dias y una desviacion estandar de
15,22 dias.

4.6.2. Estancia en UCI

La figura 39 muestra los dias de estancia en UCI en cada caso.

Dias de estancia en UCI

29 27

24

18 17

15 15
11 13

Dias de estancia en UCI

Casol Caso2 Caso3 Caso4 Casob6 Caso7 Caso8 Caso9 Caso 10 Caso 11 Caso 12 Caso 13
Casos

Figura 39. Estancia en UCI en dias en cada caso.

Para el calculo de datos de estancia en UCI se han excluidos los 2 casos de éxitus

precoces que permanecieron sélo 4 y 31 horas respectivamente.

La estancia media de los recién nacidos en la UCI fue de 16 dias con una desviacion

estandar de 7,31 dias. La mediana fue de 15 dias con un rango entre 7 y 29 dias.

4.6.3. Supervivencia

La media de supervivencia estimada mediante el calculo con las tablas del Hospital

Clinic fue de 61,78 % con una desviacion estandar de 10,30 %.
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La mediana fue de 65 % y el rango entre el 30 % y el 75 %.

La figura 40 nos muestra la supervivencia estimada en cada caso.

Supervivencia estimada

75
65 65 65 65 65 65 65 65 65 65

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5 Caso 6 Caso 7 Caso 8 Caso9 Caso Caso Caso Caso Caso
10 11 12 13 14

SUPERVIVENCIA ESTIMADA %

CASOS

Figura 40. Supervivencia estimada segun calculadora Hospital Clinic.

La figura 41 nos muestra la supervivencia de nuestra serie

Tasa de supervivencia y éxitus

I Supervivientes

W Exitus

Figura 41. Tasa de supervivencia y éxitus

La supervivencia global de nuestra serie fue del 79 % (11 de los 14 casos) muy superior

a la media esperada que se situaba en el 61 %.

Todos los nifios que ha superado el periodo neonatal han sobrevivido posteriormente.
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4.6.4. Mortalidad

La mortalidad neonatal global, definida como aquella que se produce desde el

nacimiento hasta el dia 28 de vida, fue del 21 % (3 casos).

Ningun caso se debi6 al fracaso de la preservacion uteroplacentaria ni a complicaciones

propias de la técnica EXIT.

Con respecto a las causas de mortalidad se han diferenciado entre:

Mortalidad atribuible a intubacién

Caso 5: Traumatismo sobre via aérea principal durante la intubacion, siendo éxitus a las

4 horas tras nacimiento.

Se trato de un caso de intubacion complicada que preciso de varios intentos de insercion

del tubo y que se sospeché una vez el recién nacido se encontraba en la UCI neonatal.

Mortalidad atribuible a la propia enfermedad
Caso 14: LHR O/E 27 %y LHR 1,2 sin herniacion hepatica asociada

Insuficiencia respiratoria debida a la hipoplasia pulmonar que condiciond hipertension
pulmonar asociada que no respondio a las distintas medidas de soporte respiratorio. El

éxitus se produjo a las 31 horas.

Mortalidad no atribuible a la propia enfermedad

Caso 4: Sepsis fulminante a los 11 dias de vida previa al alta a planta desde UCI. Fue

éxitus a las 4 h inicio del cuadro y se confirmd con necropsia posterior.

El paciente present6 una evolucion favorable e iba a ser dado de alta de UCI para pasar

a cuidados en planta.
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Unas horas antes del traslado inicia un cuadro de desaturacion, vémito y
empeoramiento clinico de inicio stbito. Se solicita una gasometria urgente que
muestra una acidosis lactica (Lactico de 4,6) y se inicia tratamiento antibiotico de

amplio espectro con meropenem y vancomicina.

Dos horas tras inicio del cuadro presenta empeoramiento con bradicardia y

desaturacion que precisa de aminas e intubacion.

Dos horas més tarde presenta bradicardia extrema y necesidad de medidas de RCP
avanzada sin respuesta a las mismas, siendo éxitus letalis a las 4 horas y media del

comienzo del cuadro.

La necropsia confirmo una sepsis fulminante secundaria a infeccion por Citrobacter

freundii y Klebsiella oxytica.

4.7. Evolucion posterior al periodo neonatal

Todos han estado en seguimiento y control por parte de un equipo multidisciplinar de

pediatras de distintos ambitos.

4.7.1. Desarrollo neurocognitivo

Todos los supervivientes presentaron un desarrollo neuroldgico normal salvo el
paciente del caso 2 que presentd una alteracion leve secundaria a una hipotonia
generalizada. Fue el paciente de las multiples reintervenciones, el de mayor estancia
hospitalaria y prematuro (se traté de uno de los embarazos gemelares). Todos estos

factores pudieron contribuir al proceso.

El tratamiento fue con fisioterapia y actualmente a los 11 afios de edad esta

totalmente recuperado y sin secuelas.

4.7.2. Secuelas respiratorias

No se ha reportado ingresos relacionados con problemas respiratorios.

Ninguno de los nifios precisd de oxigenoterapia en domicilio.
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Soélo disponemos de un estudio de funcion pulmonar del primer paciente que se
hizo a la edad de los 6 afios con el siguiente resultado FEV 1 101 %. En el resto no

se han realizado pruebas de funcidon pulmonar por no precisarlo.

En todos se han realizado radiografias seriadas por parte de cirugia pediatrica
detectdndose los casos de recurrencias ya descritos. El resto de pacientes presenta

una adecuada reexpansion pulmonar y se encuentran actualmente sanos.

4.7.3. Reflujo gastroesofagico

Del total de supervivientes, se ha presentado reflujo gastroesofagico en 6 pacientes
(54 %) todos con buena respuesta a tratamiento con medidas antirreflujo vy

tratamiento medico sin necesidad de cirugia antirreflujo en ningin paciente.
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DISCUSION

1. Procedimiento EXIT

El procedimiento EXIT es una técnica compleja que requiere de una alta especializacién

y una importante coordinacion para llevarse a cabo de forma satisfactoria.

Hay diferencias entre el procedimiento EXIT y la cesarea convencional aunque ambos
comparten algunos aspectos. Las principales diferencias son:

1. El procedimiento EXIT precisa de una anestesia general frente a la regional en la
cesarea. El uso de gases anestésicos es fundamental para mantener la relajacion
uterina

2. El procedimiento EXIT necesita un grado de sedacion/ anestesia fetal algo que
no es necesario en la cesarea.

3. En el procedimiento EXIT es fundamental mantener el volumen uterino para

evitar el desprendimiento de placenta.

En nuestra serie, el tiempo maximo de EXIT es de 20 minutos. En términos globales se
considera que hasta 60 minutos de EXIT existen condiciones seguras para mantener al
feto en soporte uteroplacentario aunque hay descritos casos en literatura de hasta 2 h y
30 minutos (96).

El trabajo que presentamos incluye dos casos de embarazo gemelar. Revisada la
literatura existen 6 casos publicados de EXIT en gestacion gemelar, ninguna serie larga,
solo casos aislados (97, 98, 99). Ademas de los dos casos anteriores en los cuales se ha
realizado EXIT debido a HDC, nuestro hospital también ha realizado EXIT en gestacién

gemelar en un caso de epignatus (100) siendo la serie mas larga publicada.

2. Seguridad Materna

El procedimiento EXIT tiene una serie de riesgos tanto maternos como fetales.

Los riesgos maternos son fundamentalmente:
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1- Complicaciones comunes a toda cirugia abdominal (infeccion herida, fiebre,ileo,
dehiscencia cicatriz etc).

2- Hemorragia y/o atonia uterina

3- Infecciones de cavidad endometrial

4- Trastornos de la coagulacion

5- Complicaciones anestésicas

Nuestro trabajo se ha orientado fundamentalmente a valorar la dehiscencia de cicatriz
tanto precoces como en gestaciones posteriores, infecciones, pérdida hematica y

estancia hospitalaria.

2.1.Dehiscencia precoz y tardia de histerotomia

La dehiscencia cicatriz uterina en paises desarrollados supone el 0,02-0,08 % de todos
los partos (101).

La dehiscencia de cicatriz en el postparto precoz es muy rara. En la literatura solo se
describen casos aislados y ninguna serie larga (102, 103, 104,105) y suele estar asociada
a una infeccién coincidente (corioamnionitis, endometritis, abscesos etc.) (106,107,
108).

La rotura uterina sin cicatriz previa es muy rara. El riesgo de rotura uterina después de
una miomectomia laparotémica es del 0-4% Yy tras cirugia laparoscépica 0-1%. (109).
Zwart et al. publican en 2009 un estudio de cohortes en los Paises Bajos de 210 casos de
rotura uterina que supone 5,9 /10000 embarazos de los cuales el 87 % se produjo en
mujeres con cicatriz uterina previa presentando una incidencia de 5,1 /10000 en los
casos con cicatriz previa frente al 0,8 /10000 en mujeres que no la tenian La rotura

uterina se asocié fundamentalmente al intento de parto vaginal con cesarea previa (110).

Bouchard et al. (111) publicaron una serie de 31 casos de EXIT en la cual se produjo

una dehiscencia de cicatriz en el embarazo posterior.

En nuestra serie, no se ha reportado ninguna dehiscencia de la cicatriz uterina ni de
forma precoz ni tardia en relacion a la técnica de EXIT realizada. Por ello podemos

concluir que la cirugia EXIT no implica una mayor tasa de dehiscencia de cicatriz en
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comparacion con otra cirugia uterina previa ni con las tasas reportadas sobre cesareas

anteriores.

2.2.Infecciones

Las tasas de infeccion postcesarea publicadas, varian en los diferentes estudios
consultados, entre cifras inferiores al 1 % (112) y el 9.8 % (113). Estas variaciones
entre tasas se deben a miltiples factores, como son las diferencias sociales de poblacion
estudiada, heterogenicidad de tamafios muestrales, métodos de seguimiento, diferencias
entre clasificaciones estudiadas etc.

En 2018, la Sociedad de Ginecologia y Obstetricia Espafola publica un articulo en el
cual se estudiaron 1.353 cesareas, entre 2013 y 2015, en Hospital 12 Octubre de Madrid
con una incidencia de infeccion de 1,55 %. El 95,24 % se detectd después del alta
hospitalaria y el 85,71 % fueron superficiales. Los datos proporcionados por sistema de
vigilancia espafioles permiten comparar nuestros resultados de una manera mas realista

al tratarse de una poblacion mas homogénea (114).

En 2002, Noah y Cols. (115) compararon las complicaciones maternas en un grupo de
34 EXIT frente a 32 cesareas convencionales obteniendo un tiempo operatorio, una
pérdida sanguinea y una tasa de infeccién de herida quirargica mayor en las pacientes
sometidas a EXIT 15% frente al 2 %. No encontraron diferencias con respecto a la tasa

de endometritis (15 % frente a 10%) ni con respecto a la estancia hospitalaria postparto.

No hemos tenido ningun caso de endometritis, ni fiebre postprocedimiento que sugiriera
la misma en nuestra serie asi como tampoco ningun caso de infeccion de herida

quirurgica obteniendo por tanto unos resultados excelentes.

2.3.Pérdidas hematicas

En 2019, Shamshirsaz y Cols. (116) revisan en un total de 45 EXIT, la edad gestacional
al momento del parto, la necesidad de EXIT de emergencia, la pérdida de sangre

materna, la necesidad de transfusion y la estancia hospitalaria reportando que el 35,6 %
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de los casos hubo que realizar EXIT de forma emergente y precisando transfusion de
sangre en el 13,3 % de las pacientes.

En nuestra serie, no se realizd ningin EXIT de emergencia y solo una paciente precisd
de transfusion de hemoderivados (3%) y otra de administracion de ferroterapia i.v.(3%)

obteniendo por tanto unos resultados altamente satisfactorios.

La realizacion de la técnica mediante una entrada atraumatica, la colocacion de pinzas
hemostaticas (Satinsky) y la utilizacion de endograpadoras en la histerotomia que
realiza nuestro grupo, ha permitido reducir nuestra tasa de sangrado, tanto en el

abordaje como durante todo el procedimiento.

2.4.Estancia hospitalaria

En nuestro pais, segun los ultimos datos disponibles del Registro de Atencion
Especializada/ Conjunto Minimo Basico de Datos (RAE-CMBD) de los hospitales del
Sistema Nacional de Salud publicado por el Ministerio de Sanidad, Consumo y
Bienestar Social de 2017, la tasa de cesarea en los hospitales de mas de 1000 camas se

situa en el 22,12 % con una estancia media de 4,92 dias (117).

Segun los datos extraidos de la memoria de 2020 del HUVR, se realizaron 1316
cesareas ese afio lo que supone un 26,54 % de los partos atendidos, con una estancia
media de 4,86 dias.

La estancia media de las pacientes sometidas a EXIT fue de 4 dias siendo por tanto

similar a la de las pacientes sometidas a cesarea convencional.

La minuciosa técnica quirlrgica realizada en nuestro hospital, con la utilizacion del
distractor uterino, la colocacion de los clamps vasculares, el uso de suturas mecanicas,
una extraccion fetal suave y la instilacion de SSF a 37 ° para mantener un volumen
uterino adecuado, nos ha permitido no abortar ningun procedimiento por sangrado,
desgarro uterino o desprendimiento placentario y con unos resultados que avalan que es
un procedimiento muy seguro y que no difieren en términos de reintervencion, pérdida

hematica, infeccion y estancia hospitalaria materna de la cesarea convencional.
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3. Resultados perinatales

La lateralidad y la existencia o no de herniacion hepéatica son los factores mas
importantes que condicionan prondstico en la HDC, asi como el grado del defecto
marcado por el O/E LHR (118). ElI O/E LHR se correlaciona con la morbimortalidad de
los fetos afectos, subdividiendo a los mismos en distintos grupos (21).

Algunos autores consideran a la HDC derecha como una entidad independiente en
cuanto a los resultados y respuesta al tratamiento (118, 119, 120). Nuestro trabajo sélo
recoge los datos de hernias izquierdas con intencién de homogeneizar los datos a la hora
de compararlos, porque al igual que otros grupos, pensamos que la hernia derecha por el
simple hecho de conllevar herniacion hepatica el prondstico “per se”, los resultados y la

respuesta a tratamiento empeoran con respecto a las izquierdas.

3.1.Prematuridad y tasa de RPM

En la literatura, hay pocos estudios prospectivos con respecto al impacto de las técnicas
prenatales sobre la morbimortalidad neonatal, en los recién nacidos aquejados de esta
patologia. Ademas las series descritas son con un numero pequefio de pacientes y los

datos no son homogéneos.

En 2015, Grivell (121) realiza una revision sistematica en Cochrane para comparar los
efectos de las intervenciones prenatales frente a las postnatales sobre morbimortalidad
perinatal, resultados infantiles a largo plazo y morbilidad materna y comparar los
efectos de las diferentes intervenciones prenatales entre si. La revisidn concluye, que
no hay pruebas suficientes para recomendar estas pruebas intradtero. Solo un estudio
informd de resultados perinatales y los datos no fueron homogéneos y por tanto, se
necesitaria de mas estudios de FETO para determinar resultados neonatales con respecto

a la supervivencia y la salud infantil a largo plazo.

En el estudio prospectivo publicado por el FETO consortium en 2009 (38) se describe
un aumento de la supervivencia en los fetos afectos de HDC severa sometidos a FETO

en comparacion con la terapia postnatal exclusiva del 49,1% frente al 24,1 %
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respectivamente, pero se establece una tasa de RPM de hasta el 47,1% antes de la
semana 37 y una tasa de partos prematuros (antes de la semana 34) de hasta el 30,9% y
sOlo el 48 % de los recién nacidos fueron dados de alta a domicilio.

El TOTAL TRIAL es un estudio multicéntrico abierto, randomizado y controlado que
compara la terapia FETO con el tratamiento postnatal exclusivo. Hay dos lineas de
investigacion, una para las hernias con hipoplasia pulmonar severa y otra para las
hernias con hipoplasia pulmonar moderada (39, 40). Los resultados de estos dos
ensayos han sido recientemente publicados en Julio de 2021 (122,123).

Para hernias severas concluyen una mejora en la supervivencia del 40 % en los tratados
con FETO frente al 15 % de los controles con una incidencia de RPM del 47 % en los
tratados con FETO frente al 11 % del los controles y una incidencia de parto prematuro
del 75% de los sometidos a FETO frente al 29 % de los controles. Hubo dos casos de
muertes neonatales en relacion con la técnica, uno de ellos tras una laceracion
placentaria en el proceso de extraccion del balén que obligd a un parto emergente y otro

debido a la extraccion fallida del balon (122).

En el brazo de las hernias moderadas se incluyeron a 196 mujeres. La supervivencia de
los recién nacidos fue del 63 % en las tratadas con FETO frente al 50 % con tratamiento
postnatal exclusivo. La incidencia de RPM antes del trabajo de parto fue mayor entre las
mujeres del grupo FETO que entre las del grupo de atencion expectante (44% frente a
12% ) al igual que la incidencia de parto prematuro (64% frente a 22%) .No se pudo
extraer el balon en un caso, intentandose la extraccion via endoscépica en el momento
del parto mientras se mantenia circulacion fetoplacentaria, pero fue fallido y terminé
con la muerte del feto y en otro caso se tuvo que realizar de forma postnatal demorando
la intubacion 3 minutos . Concluyen que la terapia FETO en este grupo de pacientes no
muestra un beneficio significativo frente a la terapia postnatal exclusiva y sin embargo

si existe un aumento importante del riesgo de RPM y parto prematuro (123).

En ambos estudios no se han reportado complicaciones maternas en relacion al
procedimiento FETO pero si se han descrito dificultades a la hora fundamentalmente de
la retirada del baldon llegando a causar la muerte del feto. También se describen
deshinchado del balén de forma espontanea, en el grupo de hernias severas fue en 5

casos y en 3 casos en el de hernias moderadas. La retirada antes de tiempo del balon se
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describe en un 37 % de los casos en el grupo de hernias severas (122) y en el 39 % de
los casos de hernias moderadas (123) por inicio de trabajo de parto o por RPM.

Por lo tanto, si recomiendan la técnica FETO en los fetos afectos de HDC severas pero
en las moderadas no ha demostrado superioridad frente al tratamiento postnatal

exclusivo aumentado considerablemente la tasa de prematuridad y de RPM.

En 2017, Jimenez et al. (124) publican un estudio multicéntrico retrospectivo, con el
objetivo de describir las dificultades a la hora de extraccién del balén en los fetos a los
cuales se les practico técnica FETO. Se incluyeron un total de 351 casos. En 9 de ellos
se tuvieron que retirar fuera de los centros de referencia de forma emergente, sin
poderse llevar a cabo en 3 casos que provocaron la muerte neonatal. En los realizados
en centros de referencia, el 28,2 % de los casos tuvo que realizarse de forma emergente
y en 10 casos (3,4 %) se requirid de dos procedimientos distintos para poder retirarlos.
En los realizados de forma electiva la técnica empleada fue la fetoscopia en el 78,8 % ,
mientras que en los emergentes la técnica que mas se usé fue la extraccion en EXIT
(38,8%).

En nuestra series hubo un unico caso de RPM que fue previa a la realizacion del
procedimiento (se produjo en semana 27 y el procedimiento se llevo a cabo en semana
34). Supone solo el 7,14 % y sin tener relacion con el procedimiento EXIT, muy por
debajo del 44% descrito en el TOTAL TRIAL para hernias moderadas a los que se

realizd FETO y también del grupo control que se situé enel 12 % .

En los dos casos descritos de gestaciones gemelares si se adelantd el procedimiento a

semana 34 y 35 por riesgo de APP.

Nuestra tasa de prematuridad por tanto, fue del 21 % similar a la descrita en el grupo
control del TOTAL TRIAL para hernias moderadas que se sitio en el 22% (123) ,

llevandose a cabo el procedimiento en el 79 % de los casos a término.

Los de pronostico intermedio LHR O/E entre 26 y 44%, no son tributarios actualmente
de terapia FETO pero sigue presentando una morbimortalidad alta. Estos son los
pacientes que abarcan nuestro trabajo, a los que clasicamente s6lo eran tributarios de
tratamiento postnatal y a los cuales el procedimiento EXIT puede aportar mayor

supervivencia sin afadir el riesgo de APP y RPM que conlleva la técnica FETO. Se
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evita por tanto la prematuridad de los fetos y sus comorbilidades asociadas. Otra ventaja
del procedimiento EXIT es que se realiza en una Unica intervencion. La terapia FETO
obliga a la realizacion de dos técnicas invasivas en la misma paciente, una para la
introduccién del baldén y otra para su retirada lo que aumenta las posibilidades de

complicaciones.

3.2.Reanimacion neonatal

Hasta un 10 % de los partos de bajo riesgo van a requerir de maniobras de reanimacién
neonatal de los cuales la mayoria de ellos van a responder a maniobras sencillas y sélo
precisaran de masaje y /o adrenalina en 0,12 % (125). Estos porcentajes son mucho mas
elevados llegando hasta el 80 % de necesidad de reanimacion en prematuros (126, 127).

No es de extrafiar por tanto, que en pacientes portadores de HDC se necesiten

maniobras de reanimacion al pasar de circulacion fetal a circulacion neonatal.

La bradicardia es una de las complicaciones del procedimiento EXIT (128,129), motivo
por el cual se monitoriza la frecuencia cardiaca fetal durante la realizacion del mismo, y
tras el clampaje del corddn una vez que se instaura la circulacién neonatal. En nuestro
trabajo precisaron de administracion de inotropos positivos en 5 casos con el objeto de
revertirla. Todos fueron administrados tras el clampaje del cordon y una vez establecida

la circulacion neonatal.

Segun el consenso del grupo europeo de hernia diafragmatica congénita (CDH EURO
Consortium ) para el manejo postnatal de estos pacientes en su ultima actualizacion de
2015 (130) la ventilacién inicial se realizara con ventilacion mecanica convencional, de
acuerdo con las conclusiones del ensayo VICI (131) reservando la VAFO como terapia

de rescate si falla la ventilacibn mecanica convencional.

El 79 % de nuestra serie precisdé de VAFO. Este alto porcentaje no es mas que el reflejo
de que el grado de insuficiencia respiratoria de estos pacientes es elevado siendo
insuficiente una ventilacién mecénica convencional.

El procedimiento EXIT permite no solo una canalizacion de via aérea segura, Sino

también una estrategia de proteccion pulmonar desde el inicio, al reexpandir el pulmén
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de forma controlada y por tanto minimizando el barotrauma inicial y evitando la presion
negativa tordcica que supone la ventilacion espontanea y con ello el riesgo de aumento

del contenido herniario que condicionaria un empeoramiento (132).

El uso de 6xido nitrico en el 57 % de los pacientes de nuestro trabajo, implica que son
pacientes con un grado importante de hipertensién pulmonar asociada, lo que apoya
nuestra teoria de que en estos pacientes la terapia postnatal exclusiva puede ser
insuficiente y el procedimiento EXIT puede aportar beneficios sin afadir una

morbimortalidad maternofetal importante.

Un uso controvertido del procedimiento EXIT es como soporte respiratorio previo al
inicio de ECMO en fetos con HDC extremas o en malformaciones toracicas que
conlleven compromiso hemodinamico fetal, lo que se conoce como EXIT to ECMO.
Shieh et al publica en 2017 un estudio de cohortes de 17 pacientes (8 EXIT to ECMO
frente a 9 que no ) con hernias extremas que sobrevivieron. Se le hizo un seguimiento
de 6,7 afos y concluyen que EXIT to ECMO no confirié una supervivencia significativa

ni un beneficio de morbilidad a largo plazo (133).

Aunque en nuestro trabajo no se aplica como puente a la ECMO, si permite dicho
soporte respiratorio evitando la inestabilidad hemodinamica y realizando una
reexpansion pulmonar segura que puede condicionar mejoria en la respuesta a las
estrategias de proteccion pulmonar durante la ventilacion y disminuir las necesidades de

ECMO. Tal es asi que en ninguno de nuestros pacientes fue necesario el uso de ECMO.

3.3.Intervencién quirurgica

Con respecto al momento en el que se realiza la intervencion, actualmente la mayoria de
los grupos avalan en demorarlo hasta conseguir una estabilizacion respiratoria y

hemodinamica.

No se ha demostrado perjuicio de demorar la cirugia hasta la estabilizacién, asi como
tampoco una mejor supervivencia en caso de hacerlo en comparacién con la correccion
en las primeras 24 h (76 ,77). El problema es que dicho periodo es desconocido y puede

abarcar desde horas hasta semanas.
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Nuestros resultados van en consonancia con lo recogido en la literatura, la correcciéon
definitiva se realizd en el 69 % de los casos en las primeras 48 h. El resto se demord
hasta garantizar una estabilidad hemodindmica y respiratoria que alcanz6 un maximo de
6 dias.

El grupo de estudio de hernia diafragmatica congénita en 2007 (134) publica un estudio
de cohortes prospectivo con 3062 nifios portadores de esta patologia recogidos entre
1995 a 2004. De ellos 18 % no se pudo intervenir.

Putman et al. (135) publica en 2017 una serie de 3984 pacientes del registro del grupo
de estudio de hernia diafragmatica congénita desde 2007 a 2015, del cual en un 16 %

tampoco se pudo realizar la correccion.

Esto demuestra, que a pesar del avance de las técnicas quirdrgicas y en las técnicas de
atencion neonatal, en esta patologia existe una tasa no despreciable de pacientes, en los
cuales la insuficiencia respiratoria es tal, que van a fallecer antes de poder realizarse la
correccion definitiva. En nuestra serie esto ocurrié en un solo caso, lo que supuso un
7% del total.

Con respecto a la via de abordaje y dado que nuestra serie se reduce a hernias
izquierdas, generalmente de un tamafio importante, la via de eleccion méas adecuada, es

la abdominal abierta. Es la que se usé de inicio en todos los casos de nuestro trabajo.

Al tratarse de hernias izquierdas el abordaje abdominal es mas sencillo, reservandose la

toracotomia para casos de recurrencias.

El abordaje minimamente invasivo en la correccion de hernias de Bochdalek es raro,
puesto que precisa de mayor tiempo quirdrgico y necesita por ello que los pacientes
estén respiratoriamente muy estables. Estos nifios precisan de VAFO y oxido nitrico en
muchas ocasiones, ademas de que en la mayoria de casos, se tratan de grandes defectos,
lo que hace que el abordaje laparoscépico sea poco usado ya sea abdominal o

toracoscdpico. Se utilizan por tanto s6lo en casos muy seleccionados.

Con respecto a la técnica quirargica, en el trabajo publicado en 2007 por el grupo de
estudio de hernia diafragmatica anteriormente mencionado (135) los que se sometieron
a reparacion primaria obtuvieron una tasa de supervivencia del 95 % frente a la

reparacion con parche que obtuvo una tasa del 79 %. El tamafio del defecto fue el factor
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mas significativo que afecto al resultado. Ademas y como se expondrd mas adelante, el
tamafno del defecto es un factor favorecedor de recurrencias y con una tasa de

supervivencia menor (136).

Por todo ello, se prefiere, siempre que se pueda, realizar cierre simple. En nuestro caso
se optd por el mismo en el 77 % mientras que se us6 parche de Goretex® en el 23 %
restante al no ser posible la reparacion primaria directa debido al tamafio del defecto. La
supervivencia fue del 90 % en los que se realizé sutura directa y del 66,6 % en los
cuales se utilizo malla. Estos resultados van en congruencia por tanto, con la

bibliografia consultada.

3.4.Complicaciones

3.4.1. Lesiones de via aérea principal

La intubacién traqueal es un procedimiento seguro, aunque no esta exento de riesgos
aun en manos expertas. Una de las lesiones mas temidas y potencialmente mas grave es

la lesion traqueal.

No se han encontrado publicados en la literatura datos especificos de la incidencia de
rotura traqueal en intubaciones en los fetos afectos de hernia diafragmatica, por tanto
nuestros datos se comparan con la incidencia general de traumatismos traqueales

secundarias a intubacion.

Se recogen en la literatura una incidencia del 0,005 % con tubos convencionales y del
0,05 al 0,19 % con tubos de doble luz (137).

Prokakis et al. (138) publica en 2014 una probabilidad de lesiones que varian entre 1 de
cada 20000 a 75000 con un incremento de hasta el 15 % si el procedimiento se realiza

de forma urgente. También se aumenta la probabilidad a mayor nimero de intentos.

En poblacién pediatrica se han descrito tasa de complicaciones de hasta el 27,9 %, con
una tasa de intubacion en el primer intento inferior al 50 % es decir, que la dificultad en

la intubacion en esta poblacion es ostensiblemente mas alta que en la poblacion adulta
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(139) requiriendo en ocasiones de varios intentos y por tanto aumentando la
probabilidad de lesion.

Durante el EXIT, al realizar la intubacidn con la seguridad de una oxigenacion fetal, se
puede realizar fuera del contexto de la urgencia, lo que minimiza el riesgo de lesion
aunque no lo exime. En nuestra serie, se produjo un caso de lesion compleja traqueal
con neumomediastino y neumotérax masivo que finalmente fallecio a las pocas horas.
Fue una intubacion complicada que precisé de varios intentos de insercion del tubo
traqueal y que no se sospecho hasta su ingreso en la UCI neonatal. Dicho riesgo no es
caracteristico del procedimiento EXIT como tal, sino que es inherente a la intubacion y
por tanto se puede producir fuera del contexto del EXIT como ya se ha expuesto.

3.4.2. Complicaciones quirurgicas

Quilotbérax

Tiene una prevalencia de 1/15000 y ocurre entre el 0,2 -2 % de las cirugia pediatrica

fundamentalmente en cirugias cardiotoracicas (140).

Suelen distinguirse dos grupos etiologicos (141,142). El quilotérax primario asociado
a malformaciones del sistema linfatico (143,144) y el secundario tras cirugia

cardiotoracicas.

La mayoria de los estudios consultados en relacion con su aparicion en los nifios con
HDC incluyen un reducido nimero de recién nacidos, lo que limita el conocimiento de
su epidemiologia, sus caracteristicas clinicas y el efecto que el tratamiento puede

ejercer sobre la historia natural de la enfermedad.

La causa mas frecuente en relacion con HDC es la secundaria a la cirugia de correccion

debido a lesién directa del conducto toracico (145,146)

El tratamiento puede hacerse de forma conservadora o mediante cirugia. El tratamiento

quirurgico se suele reservar para los casos que no responden a tratamiento conservador.

Copons et al. (147) publica en 2008 un estudio prospectivo de 22 casos en Vall

d"Hebron con una incidencia del 11,2 % tras cirugias cardiacas y del 26 % en los casos
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de HDC similar a otras publicaciones internacionales (148). Fue secundario a
procedimientos quirdrgicos en el 86 % de los casos. La reparacion quirdrgica fue
necesaria en el 18 % de los casos aunque no fue necesaria en ninguno de los casos

asociados a HDC.

Hermon publica en 2019 una serie de 34 pacientes diagnosticados de quilotérax en UCI
neonatal entre 1999 y 2012 de los cuales el 91 % la causa principal del mismo fue
secundaria a cirugia (149). A todos se les coloc6 un tubo de drenaje y se instaur6
tratamiento conservador. Precisaron de tratamiento quirdrgico 6 pacientes lo que supone
un 17 %.

No se han encontrado en la literatura datos especificos sobre la relacion entre la

aparicion del quilotérax y el tratamiento prenatal de la HDC.

En nuestra serie el quilotorax esta presente en el 28 % de los casos todos ellos
secundarios a la cirugia con una respuesta total a la evacuacion y al tratamiento
conservador sin requerir cirugia en ninguno de los casos. Aunque nuestra incidencia es
algo superior a lo reportado en la bibliografia consultada la respuesta al tratamiento si

fue similar.

Recurrencias

El factor aislado de prediccion de recurrencia es el tamafio del defecto que generalmente

va asociado a la colocacion de parche para su reparacion.

En el trabajo de Putman et al. (135) en 2017, se intervienen un total de 3332 pacientes
del registro del grupo de estudio de hernia diafragmatica congénita desde 2007 a 2015
de los cuales el 2,3 % sufrié una recurrencia temprana. Concluyen como predictores
independientes de recurrencia el tamafio del defecto mayor y el abordaje minimamente

invasivo (rango 1,1 -3,7 % para laparotomia vs 1,7-8,9 % para toracoscopia).

S.Barrena (150) publica en 2008 una serie de 87 pacientes del Hospital de la Paz en
Madrid, de los cuales finalmente se intervienen 70, precisando de parche protésico en el

24,1%. No solo presentaron una tasa de reherniacion mas elevada, sino que ademas, la
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mortalidad por grupos, la necesidad de VAFO y los dias de intubacion fueron mayores

en estos pacientes que los que se sometieron a cierre primario.

Jawaid et al. (151) publican en 2013 una serie de 37 pacientes sometidos a reparacion de
HDC con parche protésico obteniendo una tasa mayor de recurrencias con parches
bioldgicos. El uso del parche diafragmético se asocié con una mayor necesidad de
soporte cardiovascular y respiratorio intensivo, aunque no hubo una diferencia
significativa en la mortalidad entre la reparacion del diafragma con parche versus la

reparacion primaria.

Al- Lede et al. (152) presentan en 2016 un estudio de 119 nifios de los cuales se
intervienen 85 con una tasa de recurrencia en un 13 % de los casos. Dos de los nifios
presentaron multiples recurrencias. Se encontré asociacion entre la recurrencia y la
presencia de hipertension pulmonar persistente fundamentalmente si ésta era grave y
precisaba de oxido nitrico o sildelnafilo para su tratamiento. También mostré una

relacion entre la tasa de recurrencia y la necesidad de VAFO.

Nuestro grupo presenta una tasa de recurrencia global del 21,4 % (3 casos). Los tres
pacientes precisaron de VAFO. Los dos pacientes que presentaron recurrencia precoz
fueron sometidos a cirugia con cierre primario, uno de los cuales necesitdo de oxido
nitrico. El paciente que presento la recurrencia tardia aungque no precisé de oxido nitrico
si presentaba un defecto mayor puesto que necesito de parche de Goretex® para cubrir

el defecto y ademas presentaba herniacion hepatica asociada.

Nuestros resultados por tanto, son congruentes con lo publicado demostrando una
mayor tasa de recurrencia en defectos mayores y nifios con alto grado de hipertension

pulmonar asociada.

3.4.3. Complicaciones infecciosas

Los pacientes que abarca nuestro estudio son pacientes tributarios de ingreso en UCI
neonatal . El incremento la supervivencia de los nifios portadores de HDC implica un
aumento de hospitalizacién prolongada fundamentalmente en UCI neonatal, elevando a

su vez el riesgo a padecer infeccion relacionada con la asistencia sanitaria (IRAS) .
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Son unos nifios que precisan de intubacién, catéteres vasculares y otros dispositivos
extraanatomicos junto con la necesidad de una cirugia precoz. Por todo ello, altamente

susceptibles para el desarrollo de infecciones.

En neonatos, la expresidbn mas comin de IRAS es la sepsis nosocomial (SN). La
incidencia de SN ha ido en aumento especialmente entre los recién nacidos mas
susceptibles (prematuros, bajo peso, comorbilidades asociadas etc) debido a la
inmadurez de su sistema inmune, a la escasa proteccion de la piel y a la exposicién a

procedimientos invasivos y a maltiples cuidadores (153).

La Red Europea de Neonatologia «kEuroNeoNet» en el periodo 2006 y 2011, establece
una prevalencia global de SN en mas de 190 UCI neonatales europeas del 25,2% (95%
IC: 24,7- 25,7%), con una amplia variabilidad entre centros (1,8 a 63,1%).A pesar de
esta variabilidad entre centros, las tasas anuales de SN se han mantenido estables en los

seis afios de estudios entre 23y 27% (153).

El Proyecto NeoKissEs evalla la efectividad del sistema de vigilancia sobre las tasas
de infeccion nosocomial en las UCI neonatales espafiolas (154). Segun sus datos del
2017 la tasa de mortalidad secundaria a infecciones para las UCI neonatales espafiolas
de mayor complejidad se sitGa en el 8,8 % y la tasa de sepsis nosocomial en un 28,9 %

causadas en un 94,7 % por catéteres vasculares.

No es de extrafiar que todos los pacientes de nuestra serie presentaran algun tipo de
complicacion infecciosa, 3 de los cuales presentaron sepsis clinica lo que supone el
21,4% del total. Una de ellas fue fulminante siendo éxitus al 11° dia de vida justo el dia
del alta de UCI.

Galleti et al publica en 2020 un estudio retrospectivo observacional de 55 casos de HDC
durante un periodo de 7 afios (2011-2018) con una tasa de sepsis nosocomial del

43,39% que asciende hasta el 50 % para los supervivientes (155).

En el brazo de estudio de hernias moderadas del ensayo TOTAL publicado
recientemente (123) se establece una tasa de sepsis neonatal del 33 % en pacientes
sometidos a FETO frente a un 35 % en el grupo control. Esta aumenta en el grupo de
hernias severas (122) al 62 % en los sometidos a FETO frente al 100 % del grupo

control.
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Podemos concluir que nuestra tasa de sepsis nosocomial en nifios con HDC sometidos a
EXIT (21,4%) es menor que la encontrada en la bibliografia consultada y dentro de lo
esperado para una UCI neonatal de alta complejidad como lo es la de nuestro hospital.

3.5.Andlisis de la hospitalizacion

La necesidad de intubacién, de una cirugia precoz y las comorbilidades asociadas hacen

que nuestros pacientes sean nifios que precisan de una hospitalizacion prolongada.

No es de extrafiar por tanto, que los pacientes de nuestro estudio, presenten una media
de hospitalizacion de 33 dias con una estancia en UCI media de 16 dias.

Con respecto a la tasa de supervivencia nuestros resultados son altamente satisfactorios.
En nuestra serie solo hay un caso de LHR O/E del 36%. El resto esta por debajo de ese
rango, estableciendose por tanto, una supervivencia entre el 30 y el 60 % méaximo, en
funcion de la presencia o no de herniacion hepatica en el térax segun nos muestra Jani et
al. (21) y Deprest et al. (24) y del 61% de media de supervivencia estimada segun la
herramienta calculadora del Hospital Clinic de Barcelona. Sin embargo nuestra tasa de
supervivencia se sitla en un 79 %, muy superior a lo esperado y superior a la descrita en
el TOTAL TRIAL para hernias moderadas (123), que se sitta en el 63 % en las tratadas
con FETO frente al 50 % con tratamiento postnatal exclusivo, lo que apoya nuestra

hipdtesis del beneficio del EXIT en estos pacientes.

En la serie publicada por Hirose en 2004 (96) se recogen 52 procedimientos EXIT de
los cuales 45 fueron para revertir la oclusion traqueal en HDC. Todas las muertes se
produjeron en periodo neonatal en pacientes con HDC ascendiendo a un total de 18

casos. Esto supone un 40 % de los casos de HDC.

La mortalidad a lo largo de los afios en esta patologia se ha ido reduciendo. Ello se debe

a varios factores:

- Por una parte la deteccidn precoz de la patologia con las técnicas diagnosticas
actuales y la prediccién de resultados, hace que las futuras madres puedan optar

por detener la gestacion en los casos mas severos. Ello conlleva, que nifios que
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antes nacian, actualmente no lo hagan. Estos son en su mayoria como ya se ha
dicho los mas graves que anteriormente morian precozmente.

- La terapia fetal, como ya se ha expuesto, ha mejorado las condiciones de
algunos recién nacidos afectos, disminuyendo en el caso de FETO el grado de
HTP en fetos con una severidad importante, que anteriormente también se
morian en una alta proporcion.

- La mejora en técnicas de ventilacion, el uso de ECMO, oxido nitrico etc. hace

que estos nifios mejoren su prondstico.

No obstante, existe una proporciébn de pacientes, que a pesar de todo,

irremediablemente van a fallecer.

La figura 42, se extrae del registro de grupo de estudio de hernias diafragmatica
congenita en 2014 y muestra la evolucion en la tasa de mortalidad desde 1995 hasta
2013 (49). Como se ha explicado, existe una tendencia a la disminucion de la

misma, pero a pesar de ello la mortalidad global se sigue situando en torno al 30 %.
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Figura 42. Evolucién de la tasa de mortalidad de HDC desde 1995 -2013. Fuente

Grupo de estudio de Hernia Diafragmatica congénita (49).
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Morini et al. (94) presentan un trabajo en 2013 en el cual estratifican la mortalidad en
funcién del tamafio del defecto. La tasa de mortalidad fue de 0,6%, 5,3%, 22,6% y

45,6% para defectos tipo A, B, Cy D, respectivamente.

Burgos et al. (136) publica en 2019 una serie de 3746 casos de HDC entre 2007 y 2015
y compara la tasas de supervivencia en dos grupos segun tuvieran o no diagnéstico
prenatal. La supervivencia global fue del 71%. Las tasas de supervivencia fueron
significativamente mejores en el grupo con diagndéstico posnatal, 83 frente a 65%. Hubo
una mayor proporcion de defectos de mayor tamafio, C y D, en el grupo con diagnéstico
prenatal, pero las tasas de supervivencia fueron similares en el grupo de prenatal y
postnatal cuando se estratificd a los pacientes segun el tamafio del defecto. La tasa de
utilizacion de ECMO fue mayor en general en el grupo diagnosticado prenatalmente, 33
frente al 22%, pero fue similar cuando se estratifico por tamafios del defecto.

La mayor supervivencia en fetos con diagndstico postnatal se debe fundamentalmente a
que en estos casos los defectos suelen ser mas leves y por tanto pueden pasar

desapercibidos en la ecografia y nos ser diagnosticados.

Por tanto, el tamafio del defecto, es lo que condiciona fundamentalmente la mortalidad

siendo directamente proporcional al mismo.

Segun los datos del ensayo TOTAL para hernias moderadas (123) la mortalidad
neonatal (hasta el dia 28 de edad) en este grupo fue del 31 % en los pacientes tratados
con FETO y del 40 % en los no tratados, aumentando un 7 % mas en cada grupo hasta

los 6 meses de edad.

En nuestra serie todos los fetos han sido diagnosticados prenatalmente presentando
defectos importantes y sin embargo nuestra mortalidad global fue del 21%, menor que
la publicada en otros trabajos (94,136) y menor que la publicada en el TOTAL TRIAL
para hernias moderadas (123) en los cuales los no tratados con FETO supone hasta un

47% de los casos.

Solo en el 7 % de los nifios de nuestra serie que fallecieron, se debi6 a la HTP
refractaria de la propia enfermedad, lo que apoya el uso del procedimiento EXIT como

proteccién pulmonar inicial.
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Ningun caso fue atribuible a fracaso de la preservacion uteroplacentaria, compresion de
corddn o desprendimiento placentario que son los potenciales riesgos que se describen
en la literatura (47, 48, 98) que pueden ocurrir durante la realizacién del procedimiento
EXIT.

Un caso (7%) se debid a rotura traqueal y como ya se ha expuesto, es secundario al
proceso de intubacién no al procedimiento EXIT en si.

Otro 7% se debi6 a una sepsis fulminante y por tanto tampoco atribuible al

procedimiento.

Hay que afadir que todos los pacientes que superaron el periodo neonatal en la

actualidad siguen vivos.

Somos conscientes de que nuestro trabajo se reduce a un nimero pequefio de pacientes
y que se necesitaria un estudio multicéntrico, prospectivo para corroborar los datos
obtenidos. No obstante, creemos que son datos esperanzadores, sobre todo teniendo en
cuenta, que a estos pacientes hasta ahora, sélo se les ha ofertado el tratamiento postnatal
exclusivo y que como hemos visto el procedimiento EXIT no afiade una mayor tasa de
morbi-mortalidad ni materna ni fetal y evita la tasa de RPM, APP y los eventos
inesperados (realizacion de FETO de urgencia, dificultades a la hora de retirada y

vaciamiento del globo etc) ligados a la técnica FETO.

3.6.Evolucion posterior al periodo neonatal

Son multiples las secuelas que se describen en los nifios portadores de hernia
diafragmatica , algunas de ellas asociadas a los distintos sindromes que acomparian a la

patologia y otras s6lo y exclusivamente en el caso de hernias aisladas (156).

El retraso neurocognitivo, el reflujo gastroesofagico, la sordera, la deformidad de la
pared torécica, el retraso en el crecimiento y la morbilidad pulmonar son un ejemplo de
las secuelas que se presentan en los casos de hernias aisladas (157,158). Parece haber
una asociacién entre el tamafo del defecto, la correccion con parche y la necesidad de

ECMO vy la aparicién de dichos problemas (159).
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La morbilidad pulmonar de estos pacientes es importante. Muchos de estos recién
nacidos precisan de oxigenoterapia después de la hospitalizacion inicial y casi la cuarta
parte presenta una enfermedad obstructiva de las vias respiratorias a los 5 afios de
edad. En algunos casos la hipertension pulmonar persiste durante meses o afios y casi el
7% de los recién nacidos sufren de neumonia durante el primer afio de vida (156, 160).
En el ensayo TOTAL (123) de hernias moderadas no existe diferencia significativa
entre casos y control en cuanto a los resultados en relacion a la necesidad de
oxigenoterapia domiciliaria a los 6 meses tras nacimiento pero presentan unas tasas del
46 % en lo sometidos a FETO frente al 36% de los controles.

En nuestra serie de casos, no se ha reportado morbilidad pulmonar. No han precisado
ingresos por neumonias y sélo disponemos de un estudio de funcién pulmonar que fue
normal a los 6 afios en un Unico caso, que se solicitod por sospecha de asma. Ninguno de

los pacientes precisan o han precisado de oxigenoterapia domiciliaria.

Las alteraciones del hiato esofagico, la carencia de angulo de His en algunos pacientes y
la herniacion del estomago en el torax generan una distorsion anatdmica que puede
explicar que el reflujo gastroesofagico y las alteraciones de la motilidad se presenten
entre el 45% y el 90 % de los pacientes portadores de HDC (156).

La tasa de reflujo reportada en el brazo de hernias moderadas del ensayo TOTAL (123)
es del 55 % en los sometidos a FETO y del 49 % en el grupo control.

En nuestra serie, la tasa de reflujo fue del 54 % respondiendo todos a tratamiento
conservador y sin necesidad de cirugia correctora en ningun caso. Nuestros resultados
son similares a lo publicado en ese respecto.

Tanto la comorbilidad respiratoria como la existencia de reflujo, influye a la hora de la
ingesta, presentando déficits nutricionales en muchos casos con el consecuente retraso
del crecimiento asociado (161).

En 2019, Tan (162) presenta un trabajo de 34 pares de casos control (supervivientes
con hernia frente a controles sanos) con una disfuncion de la mecénica respiratoria, una
mayor incidencia de reflujo gastroesofagico y retraso del desarrollo mas importante en

los casos frente a los controles.

Se han reportado un gran namero de nifios con HDC que presentan de un retraso

importante del desarrollo y de trastornos del comportamiento (163, 164, 165, 166). Tres
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posibles factores pueden contribuir a la discapacidad del desarrollo neuroldgico en los
recién nacidos con HDC:

- una anomalia neuroldgica intrinseca

- una mayor gravedad de la hernia que se asocia mayor hipoxemia y necesidad de

tratamientos mas cruentos

- las complicaciones asociadas a ECMO.
McGahren et al. describieron anomalias neurolégicas en el 67% de los recién nacidos
con HDC tratados con ECMO, frente al 24% en los neonatos con HDC que no
estuvieron tan enfermos y no recibieron ECMO (167, 168).
En nuestra serie, el desarrollo neuroldgico y psicomotor fue evaluado en las distintas
consultas de seguimiento por parte de los pediatras mostrando que estos nifios han
presentado una evolucién normal y adecuado a su edad. Solo uno de los pacientes
presentO hipotonia que se resolvio con fisioterapia y como ya se ha expuesto se trato del
paciente de las multiples reintervenciones, que ademas era prematuro y el paciente con

mayor estancia hospitalaria.

La sordera neurosensorial se presenta también en un porcentaje importante de nifios y la
causa de la misma es desconocida. Parece relacionarse con los tratamientos de la
insuficiencia respiratoria como la hiperventilacion, los medicamentos ototdxicos o el
blogqueo neuromuscular (169, 170, 159).

No se han reportado casos de hipoacusia en nuestra serie.

Se han descrito deformidades de la pared torécica entre el 21% y el 48% y escoliosis
entre el 10% y el 27%. Muchos de ellas son leves y no necesitan la intervencion
quirurgica.

En todas estas deformidades, se ha demostrado una frecuencia mayor, en defectos de
gran tamafio que han precisado de correccion con parche o necesitado de ECMO (171).
Tampoco se han reportado casos de deformidades en nuestros pacientes.

Hay que tener en cuenta que los pacientes no han completado su desarrollo y
crecimiento puesto que los datos se reducen a los Gltimos 15 afios, para poder valorar

con exactitud la caja toracica y la tasa de escoliosis en la edad adulta.
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Nuestros resultados con respecto a las secuelas en estos pacientes son altamente
satisfactorios puesto que salvo la tasa de reflujo que es similar a lo descrito en la
literatura tanto en terapia FETO como en tratamiento postnatal exclusivo, no se han
reportado repercusiones a medio y largo plazo estando todos los nifios actualmente

sanos con unos datos de morbilidad neurolégica y pulmonar excelentes.
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CONCLUSIONES

1-

Dado que la terapia FETO actualmente no se recomienda en fetos con HDC de
rango intermedio al no mejorar las tasas de resultados esperables, la realizacion
de EXIT puede ser un complemento a la terapia postnatal exclusiva con una baja

tasa de complicaciones maternas y fetales a corto y medio plazo.

El procedimiento EXIT en fetos portadores de HDC de rango intermedio,
presenta una supervivencia superior a la descrita en la literatura tanto para los
sometidos a FETO como a terapia postnatal exclusiva y sin afadir la
morbimortalidad que conlleva la terapia ECMO ni el riesgo de rotura prematura
de membranas y prematuridad que implica la terapia FETO.

A pesar del procedimiento EXIT los fetos afectos de hernia diafragmatica
congénita de pronostico intermedio siguen presentando una insuficiencia
respiratoria importante tras su nacimiento con necesidades de VAFO y de ON en

un alto porcentaje de casos.

El procedimiento EXIT como estrategia de proteccién pulmonar en nuestros
pacientes presenta una buena supervivencia y una baja incidencia de secuelas

respiratorias sin necesidad de oxigenoterapia domiciliaria.

El procedimiento EXIT, siempre y cuando se realice por equipos especializados,
es seguro para la madre y no difiere en pérdida hematica, dehiscencia de cicatriz

y estancia hospitalaria de la cesarea convencional.
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ANEeXo 2. Uso de Herramienta calculadora para estimacion de la

supervivencia disefiada por Hospital Clinic de Barcelona

1. Introducimos la direccion web: https://medicinafetalbarcelona.org

2. Seleccionamos en el lado afecto de la hernia (figura 1)

‘ o Calculators | Fetal Medicin... ‘ ‘

Archive Edicien Ver Favorites Heramientas Ayuda

@ fetalid '~

+]-]
38 Calculadora v2017 en espaiiol

Gestational Preeclampsia 1T
Hernia Anemia
Doppler Fetal Growth

Monochorionic Twins References.

Congenital Diaphragmatic Hernia Calculator
&2 Left side Hernia

€2 Right side hernia

Figura 1. Apertura de la calculadora y seleccion del lado de la herniacion. Fuente:

https://medicinafetalbarcelona.org

3. Seleccionamos la pestafia que indica predictor de supervivencia (Figura 2).

| © Calculators | Fetal Medicin... % | |
Archivo  Edicién  Ver i

o
BB calculadora v2017 en espaiiol

Gestational Preeclampsia 1T
Hemia Anemia
Doppler Fetal Growth

Monochorionic Twins References

Congenital Diaphragmatic Hernia Calculator

| &) Left side Hernia

& ole LHR (%)

&2 Prediction of survival

Figura 2. Tras seleccionar el lado de la hernia nos muestra dos opciones, una es el
célculo del LHR O/E y otra la prediccion de supervivencia. Seleccionamos esta ultima.

Fuente: https://medicinafetalbarcelona.org
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4. Se introducen los datos de LHR O/E (%) y la presencia 0 no de herniacion
hepética y se presiona sobre calcular obteniendo una supervivencia estimada.
(Figura 3)

—-—
‘ o Calculaters | Fetal Medicin... | |

Archive  Edicion  Ver Favoritos  Herramientas  Ayuda

\ &) Prediction of survival

Prediction of survival in left CDH

Lung to head
ratio o/e (%):

Liver up
(1=Yes
0=No):

Calculate

Expected
survival %:

Figura 3. Se muestran los distintos items a rellenar y se obtiene la supervivencia

estimada. Fuente: https://medicinafetalbarcelona.org
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AnNexo 3. Escala del desarrollo psicomotor de la primera infancia

(Brunet-Lezine revisado)

Los items se encuentran agrupados en cuatro hitos del desarrollo:

1. Postura: control postural o motricidad general
2. Coordinacion: coordinacién visomotora

3. Lenguaje: compresion y expresion
4

Sociabilidad: relaciones sociales

La escala se extructura 15 niveles que van desde los 2 a los 30 meses de edad y cada
nivel consta de 10 items (6 experimentales y 4 que se establecen mediante entrevista

con el progenitor). En total estudia 150 items

En nuestro caso hemos valorado los comprendidos en las visitas de los 6, 12 y 24 meses

lo que supone un total de 30 items.
Hay que tener en cuenta la prematuridad y realizar la escala con la edad corregida.

La puntuacién de cada item es dicotomica (O/I) en funcion de si lo ha alcanzado o no. A
partir de ello se obtiene una edad de desarrollo y un cociente de desarrollo (resultado de
dividir la edad real por la edad de desarrollo). Este calculo puede realizarse para la

escala en general asi como para cada una de los hitos en particular.
La puntuacion final se determina en funcion de los meses evaluados:

- 1 punto (0,3 dias) por item de 1 a 10 meses.
- 2 puntos (0,6 dias) por item de 12 meses.

- 3 puntos (0,9 dias) por item de 15 a 24 meses.

Tras ello se calcula el cociente de desarrollo y se establece el grado de retraso en

funcion del mismo:

- Estandar: 96

- Normal > 85

- Retraso leve: 70-84

- Retraso moderado: 60-69

- Retraso grave < 60
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ESCALA DE DESARROLLO PSICOMOTOR DE LA PRIMERA INFANCIA

{BRUNET-LEZINE)
PROTOCOLO DE RESPUES‘I'AS
N° | items 1er mes
Luvaria |a cabaza Of vz @ cuanod, Sostene un SONAMNU MovHnook Con
1 |P MANaNenco en PoKcon sentndo 24 |C4 WD MOV inVok
Tumbade sotwe of ventne levanta
P2 [ do vez en 25 |C5 Nueve pan Seguir un otjeto
Tunbado scbre of verds hace Condesta con una soviss a la soovisa
3 |P3 de reptacion 26 |S6 el W
PREGUNTAS:
Coge su sabarvta con Oerta avidez y
4 |Ca Re 3l nado do wna caganita. |27 | P7 1ra do ofa hacla &
Sigue o ar descrivendo un dngulo de
5 |C5 80* 28 |LB Fa focal prokngaca
Fig su meads en o rostro Cel Se anma cuando ve o bibeson o ks
6 |S6 oxiereradon 29 |S9 I para cdare ol pecho
PREGUNTAS
7 |P7 Apriotn of 06d0 coleado on su MANa 30 |S10 QU0 CON SuS MANos.
8 |LB Ermte pagu [ 410 mes
Do de Forar cusndo noa sproximarmon Apoysso sobre ol venire merriene I
9 |s9 © Coando s o habla 3 |Pt permas sostenidos
Reacciona  asbcpadaments e o Apoynso sobre B espekia ‘evants 8
10 |S10 O Girte ol pacho 32 |P2 bR ¥ 0% hoTEros.
2do mes a3 |C3 & 1oca ol borde do la mosa
En istn de L { -
cateza carechs  dumnle un  coro
1P PENOAT 38 $BMPO, 34 |C4 NIf3 1 PRSI COCAGR Sobee i Mmesa
Tunbado sotwe o ventie levania @ T sore la e ks un
12 |P2 ¥ 08 homb 35 |C5 90N 08 prebmnciin Naca of &0
B o e ai
la cabeza al sentaro coc per los Tumbado sotve ia espaida mueve of
13 |P3 36 (o] RONApra Al MRmo Bempo gue lo ey
Sigue con las ViSta A una persona que FREGUNTAS:
14 |C4 50 dosplaza v |F7 Tapa % canm con su sabanta
Sigue o o ce un cosiado & o¥o
15|C5 descrbends un Anguio de 1807 38 |18 Vocak 4o s6 bo hatla
Responde con mimica ante of rosto cel
16 |S6 4 39 |S9 Rie a carcapdas
PREGUNTAS Vuehe W cadbeza haca b persons que
17 |P7 Se vuelve cu lado satwe b espalda 40 |S10 s habia
18 |L8 Emite vanos vocablos Sto mes
19 |89 P Inménl sewhavie |41 | P o con clerto spoyu
Tumts de spaid hace
movimienios pare Gularse o paduelio
Qe lene en b cabeza. SSo con
Somie anle WS carss Que les son movimianios de Catezn, sn usar e
20 |S10 famii 42 |P2 mano
3er mes 43 |C3 Coge un cubo of establecer comacio
M Is cabezs “n
21 |P1Y P 0 SeLavs, a4 Coge Un cubo y mrs ¥ wGuedo
Tumbado scbww ol vienire se spoye en Tiende W mano Secis of Gtwio Gue W
22 |P2 los 45 |C5 W ofrece.
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[23]P3 | | [seemuncuvocoocasosonmummess [46 [S6 | [ scnrie s espeio
PREGUNTAS PREGUNTAS
Rocoge of sonajoro cuando oSt af Se wehe do espalda apoyhndose
47 |P7 de sumano 77 |P7 sabre el vientre.
48 (L8 D gritos de alegria. 78 |L8 Jueps ol escondie.
Se a8
49 |s¢ dith 79 |S9 Junga 8 frar sus cbjetos al suelo
50 |S10 Rie y al far sus pguetes. |80 | S10 Juepa golp dos objetos.
6to mes 9no mes
PUBsio do pie SOpOrta una pame de su
51 |P1 paso 81 | Se lene de pre con ayuda
Tumbado de espalda o Sentado el
alm s guta 2 le n y con ayoda se quea

53 |C3 Coge e cubo que 684 & su vsta, 83 |C3 Levarta ks taza y coge o cubo.

I pasto com o pulger y el

54 |Ca Coge dos cubos y min af temen 84 |C4 Sxo 4

En posicidn de santado coge & 8 con Acca of a0 hacia 3 trando do la

55 |C& | Juna mana 85 |C5 o

56 |C6 Golpea o Fota b mesa con lacuchara. |86 | C6 Mace sonar la camparia.

PREGUNTAS: PREGUNTAS
Peimanece  sentado  durante  kwrgo Da algunos pasos sistenidndolo debajp
57 |P7 bempo con una pequena ayuda 87 |P7 de los brazos.
58 (L8 Hace gorg 88 |L8 Pro ol 00 008 8ilabad
Reacciona ante agunas palabras que
59 |s¢e Coge los phes con sus Mance 89 |s8 Jo son famik
Distingue las caras do s

60 |S10 desCONOcKias 90 |S10 hace los gesios de ack0s, gracias, olc.
Tmo mes 10mo mes
So mantene sentndo sn apoyo duranie Estando de pe y opoyado levaria

61 |P1 | | Juncoro periodo de tempo . 91 |P1 . y -
Enceenta  un  juguete  debao  Oel

62 |P2 con soyo se quits ol pauelo. |92 | C2 .

63 |C3 Coge 6o Cub0s, uno en Cads mano 93 |C3 Pone un cua en 1s (aza 0 le quits

64 |C4 Coge la pastila rastreando. 94 |C4 Busca la pastiia dentro del frasco.

65 |CS Lovanta \a taza cogéndolaporeiasa |95 | C5 Qum la pieza ciroelar del agujens

66 |S6 Tienda la mano hada ol espejo. 96 |Cé Busca el badaj de la campanita

PREGUNTAS: PREGUNTAS

67 |P7 || Pasa sus jug coumioaors |97 |P7 S0 pona 4o pi completaments sio

los sonidos . Quiere

68 |8 Voostia veries shsbes. 98 8 — -

69 | S8 LW 5US pies @ la boca 99 |S9 Comp: una p

70 |S10 Puede comer la papila con & cuchara. | 100 | S10 Bobe on una laza o on un vaso

8vo mes 12 mes
Puede lovantarse hasta colocarse en
71 |P1 || posicion de sentaco 101 |P1 Camina cuando s& W 1enda i mano
| | tumbado sotre ef vientre == quits ef Coge o tarcer cubo sin soltar los dos
72 |P2 | ek 102 |C2 P
| | Coge e mecer cuto solando uno de los

73 |C3 dos 103 |C3 Dejo un cubo on i taza.

74 |Ca Coge la pastila con ayuda del puigee. | 104 | C4 Imita e ruido de & cuchara en la taza.
Coloca la pleza orcudar en ef agujero
que l& comesponde, en b Wola de

75 |C5 Busca la nta que selehacaido | 108 | C5

76 |C8 Otserva fa campanila. 106 | C8 Hace unos garabitos cebtiles, despues

150



| I - I 1 I [ Joerecedeunspmglo |

PREGUNTAS: P

Estando de pee se agachs PREGUNTAS
107|P7 un juguete. e 137 | P7 Baia la escalera cogido de la mano.
108 |L8 Dice ves 138 L8 Asoch dos palatras.

Da alguna cosa cuando s e pide 0 8
109|s9 I indica con un geso. 139 | L9 Pide de beber y comer
110|S10 Rt acton que han causado ra 140 | S10 Imaa Has de low adubios

15 mes 24 mes

Da la indo o le

11 |P1 Gomiva 9. 141 |P1 ey e LS
1M2|c2 Consiruye una Soere de Hos Cubos. 142 | C2 Consiiye uni torme de e cubos
13|C3 Lena i taza de cubes 143 | C3 intenta doblar el papel en dos
114|C4 Mete in passils on el frasco 144 | C4 mis un trazo

Colocs s Orculsr en s plancha Colocs k88 tus plezas Os mater [
1sfcs o s ey 145 | cs pancha, o s
116 |C6 G 00 88 1 Mands 146 | L5 Nombea 008 0 SeANa CUalo Imagenes

PREGUNTAS: PREGUNTAS:
n"r|p7 Sube ura § CUBO pisan. 147 | P7 Suba y baje 8ok s escakien
18|L8 Dice cinco paabeas 148 | L8 Hoce Fases con varkas pelaras
119 |s9 Setala con of dedo o que quiere pedke. | 149 | L S v por s NOmbre
120|S10 Bebe 50l0 por un vaso, 150 | 510 Ayuda » ordenar sus COSaS.

18 mes 30 mes
121|P Empuji In peiota con e pe 151 | P1 Ianta SoRlBNanse Sabie un i
122|C2 Conlruye U boere Con ires cubos. 152 | C2 C ye una Kere de ocho cubos
123|C3 Vuehve las pdginas de un ibro 153 | C3 HBCE U0 PUaNIe CON res CUDOS
124|C4 Saca la pastita del hasco. 154 | C4 Imita un trazo honzontal y vertical

Se adapa o la plancha de Se nospin 8 i plancha de madern
125|cs e 155 | cs oo cckone: bus pisenia
126 |L6 Namibrs una © seflals dos imbgenes 156 | L6 Nombra cinco © sefath seto magersa

PREGUNTAS

PREGUNTAS: Puede lever un vaso e agua U obros
127 |P7 Sube la ta mano 187 | FP7 objetcs fragiles
128|L8 Dice por lo menos ocho palabms, 158 | L8 Empien el pronembre Yo"
129|889 Usiza la cuch: 159 | S9 Se colocn sus zapatifas
130|810 Pide su bacinils. 160 | S10 8 limpio por 18 noche

21 mes :

Da una patada 2 la pelota, después de Obscrvaciones:
131|P1 hacers un ejempla
132|C2 C YO Una torre de CNco Cubos.
133|C3 Pone cubes en Ha imitande un tren.
134|354 Coloca tres cubos donde se le manda

Coloca la cuadrada agujerc
135|cs on I planche de S

Seflala onco partes del cusmpo en la
136|L6 imagen de la mufiecs.

151



Anexo 4. Consentimiento informado de procedimiento EXIT

Hospital Virgen Universitario del Rocio

Documento de Consentimiento Informado para cirugia EXIT

Programa de Medicina y Terapia Fetal

Unidad de Gestion Clinica de Genética, Reproduccién y Medicina Fetal. Unidad de
Gestidn Clinica de Cirugia Infantil. Servicio de Anestesiologia Hospital de la Mujer y
Hospital Infantil. de Neonatologia. Servicio de Neurocirugia. Hospital Universitario
Virgen del Rocio. Sevilla.

Hospitales Universitarios Virgen del Rocio. Sevilla.

(nombre y dos apellidos de la paciente)

Fecha de nacimiento: .............. [ 2,

He sido informada por el Dr. Antifiolo de que mi feto presenta una malformacion
denominada hernia diafragmatica congénita (HDC) que impide un adecuado
desarrollo de los pulmones del feto. Me ha sido explicada la posibilidad de llevar a
cabo cirugia fetal intraparto-extrauterina (EXIT) con el fin de permeabilizar la via
aérea. Se me ha informado sobre los procedimientos que se pueden realizar,
posibilidades de éxito, alternativas, limitaciones y riesgos.

I. ¢En qué consiste esta malformacion?

La malformacidon que presenta su feto consiste en un defecto del diafragma
gue permite el desplazamiento del contenido abdominal (higado, intestino,
estdmago,..) hacia la cavidad toracica. Esta malformacion impide el desarrollo
adecuado del pulmén dificultando la ventilacion durante la vida postnatal.

II. éQue opciones de tratamiento existen?

Dependiendo del momento de la gestacion, las disposiciones legales y el
deseo de la madre o la familia, las malformaciones fetales en general pueden
manejarse mediante la interrupcién de la gestacién, el tratamiento o correccién
fetal intrauterina en casos seleccionados, el tratamiento intraparto o el tratamiento
tras la finalizacién de la gestacion.
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De acuerdo con usted y con la informacion recogida previamente, el equipo
del Programa de Medicina y Terapia Fetal que la atiende, ha considerado la
posibilidad de realizar la correccion fetal mediante cirugia EXIT en su caso.

III.CEn que consiste la cirugia EXIT?

La cirugia fetal intraparto-extradtero (EXIT) es un procedimiento complejo,
gue requiere un alto grado de coordinacion del equipo que lo realiza. El
procedimiento EXIT se describe a continuacion:

1.- La madre recibe una anestesia general junto con un catéter epidural para
controlar el dolor tras la cirugia. Este procedimiento anestésico es mas complejo
que el de una cesarea normal ya que son necesarios controles intraoperatorios
adicionales.

2.- El Utero es expuesto y se comprueba mediante ecografia la localizacién del feto
y la placenta. La apertura del Utero (histerotomia) se realiza en la localizacién mas
adecuada, siendo este procedimiento similar al de una cesarea convencional.

3.-Tras la exposicion del feto afecto y monitorizacion del mismo tendra lugar el
procedimiento para el acceso de la via aérea y finalmente la extraccion del feto.

4.- Por Ultimo, tras la extraccién de la placenta, se cierra el Gtero y el abdomen.

IV. éQue riesgos tiene el tratamiento fetal intraparto-extrautero de la
hernia diafragmatica congénita?

1.- Para el feto y recién nacido

Los riesgos para el feto afecto son la muerte durante o después del
procedimiento, por la imposibilidad de permeabilizacion de la via aérea. En este
punto la reanimacion o no del recién nacido se hara siguiendo los criterios clinicos
de viabilidad teniendo en cuenta la opinion de los padres. Tampoco pueden
descartarse complicaciones neuroldgicas secundarias a hipoxia.

Por otra parte, tras el procedimiento EXIT seran necesarios procedimientos
quirdrgicos para la correccion de la HDC.

2.- Para la madre

Toda intervencion quirdrgica materna lleva implicita una serie de posibles
complicaciones, que potencialmente pueden ser importantes y requerir tratamiento
complementario tanto médico como quirlrgico, asi como, excepcionalmente un
porcentaje minimo de mortalidad.

Las complicaciones previsibles mas frecuentes son similares a las de la
cesarea convencional:

e Hemorragia y/o atonia uterina que, de forma excepcional y en caso de no
revertir tras tratamiento médico adecuado, puede conllevar la realizacién de
una histerectomia simple (extirpacién del utero)
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Infeccién de la cavidad endometrial o endometritis, que ocasionalmente
puede derivar en infeccion generalizada.

Trastornos de la coagulacion.

Complicaciones comunes a toda cirugia abdominal (fiebre, ileo paralitico
infeccion de la herida quirdrgica, seromas y hematomas, afecciones de vias
urinarias, dehiscencia y/o eventracion posquirargica).

Complicaciones anestésicas.

Transfusiones: en el transcurso de la intervencién puede ser necesario
realizar una transfusion sanguinea a la madre.

Debe conocer que en cualquier momento y en funcién de diferentes factores

y/o complicaciones, el equipo puede decidir suspender la intervencién.

V. Consideraciones finales.

Se me ha informado de los siguientes puntos:

Se han estudiado y planificado todos los procedimientos necesarios, la
instrumentacion requerida y las personas adecuadas para la correccion fetal
intraparto-extradtero de esta malformacion. Se han realizado reuniones del
equipo del Programa de Medicina y Terapia Fetal que la atiende grupo
adecuadas en numero y tiempo para la planificacion de esta intervencion.

Se han disefiado planes de actuacion para las contingencias, incidencias y
complicaciones que pudieran ocurrir y se han dispuesto los mejores medios
a nuestro alcance para atender, tanto las complicaciones como el proceso
normal del parto mediante cesarea.

Se intentara obtener la mayor informacion posible para su posterior analisis
tanto en caso de un procedimiento exitoso como fallido. Esta informacién
incluye la informacion grafica disponible, los datos provenientes de los
equipos y los datos oOpticos. Toda la informacion obtenida se manejara de
acuerdo a la legislacion vigente en cuanto a proteccion de datos vy
confidencialidad de la historia clinica.

Este consentimiento describe un procedimiento integrado de alta complejidad que
incluye un gran nimero de procedimientos individuales. Los riesgos inherentes a
cada uno de ellos pueden consultarse en caso necesario.

Autorizacion:

Una vez leido y comprendido lo anterior quedo informada de:

v

La indicacién, procedimiento, probabilidades de éxito, limitaciones y riesgos
del procedimiento de cirugia EXIT para asegurar la via aérea del feto afecto
de hernia diafragmatica.

Que el procedimiento puede ser cancelado en cualquier momento de su
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realizacion, bien por razones médicas, bien a peticion de la interesada.

v La disposicién del personal sanitario de este centro para ampliar cualquier

aspecto de la informacién que no haya quedado suficientemente claro.

v El consentimiento podra ser revocado en cualquier momento anterior a la

realizacion del procedimiento.

v' Autorizamos al equipo del Programa de Medicina y Terapia Fetal a llevar a

cabo el procedimiento propuesto de cirugia fetal intraparto-ex Utero para
asegurar la via aérea del feto afecto de hernia diafragmatica.

= P, - P o [ de 20
Firma del Paciente. Firma del Médico.
DNI:iiiiiiiiiiieennns DNI:iiiiiiiiiiiininns
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HOSPITAL DE LA MUJER; HOSPITAL UNIVERSITARIO VIRGEN DEL ROCIO.

Unidad de Gestion Clinica de Genética, Reproduccion y Medicina Fetal.

CONSENTIMIENTO INFORMADO

DATOS DEL/DE LA PACIENTE Y DE SU REPRESENTANTE (sdlo en caso de incapacidad del/de la
paciente)

Espacio etiqueta

PROFESIONALES QUE INTERVIENEN EN EL PROCESO DE INFORMACION Y/O CONSENTIMIENTO
APELLIDOS Y NOMBRE

En Sevilla, a de de2.0

Fdo.:

APELLIDOS Y NOMBRE

En Sevilla, a de de2.0

Fdo.:

CONSENTIMIENTO
Yo, D/Dfia
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manifiesto que estoy conforme con la intervencién que se me ha propuesto. He leido y
comprendido la informacién anterior. He podido preguntar y aclarar todas mis dudas. Por eso
he tomado consciente y libremente la decisién de autorizarla. También sé que puedo retirar mi
consentimiento cuando lo estime oportuno.

Autorizo a que se realicen las actuaciones oportunas, incluyendo modificaciones en la forma
de realizar la intervencién, para evitar los peligros o danos potenciales para la vida o la salud,
que pudieran surgir en el curso de la intervencién.

En Sevilla, a de de2.0__

EL/LA PACIENTE EL/LA REPRESENTANTE LEGAL (sélo en caso de incapacidad del paciente)

Fdo.:
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RECHAZO DE LA INTERVENCION

Yo, D/Dna.
no autorizo a la realizacion de esta intervencién. Asumo las consecuencias que de ello puedan
derivarse para la salud o la vida.

En Sevilla, a de de2.0__

EL/LA PACIENTE EL/LA REPRESENTANTE LEGAL (s6lo en caso de incapacidad del paciente)

Fdo.:

REVOCACION DEL CONSENTIMIENTO

Yo, D/Dfa
de forma libre y consciente he decidido retirar el consentimiento para esta intervencion.

Asumo las consecuencias que de ello puedan derivarse para la salud o la vida.

En Sevilla, a de de2.0

EL/LA PACIENTE EL/LA REPRESENTANTE LEGAL (sélo en caso de incapacidad del paciente)

Fdo.:
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ANexo 5. Técnica quirdrgica del procedimiento EXIT en HUVR.

Modificaciones de la técnica inicial

El objetivo es minimizar el riesgo de sangrado mediante una entrada atraumatica y
contencién de hemorragia uterina mediante el uso de clamps vasculares y suturas
mecénicas en la histerotomia. Ademas una extraccion suave fetal e instilacion de SSF

para mantener volumen uterino y evitar desprendimiento placentario.

Las principales modificaciones a la técnica inicial que empleamos en nuestro servicio se

detallan a continuacion.

1. Un nuevo modelo de apertura uterina: distractor uterino atraumatico

Nuestro grupo ha inventado un sistema de apertura uterina propio que reduce el riesgo

de sangrado y minimiza la pérdida brusca de volumen.

Se compone de varias piezas metalicas que se ensamblan unas sobre otras, para asi,
permitir una apertura progresiva y segura minimizando el riesgo hemorragico y
permitiendo una salida controlada del liquido amnidtico que evita desprendimiento

placentario (Figura 1)
Los pasos son resumidos aqui:

1- Eleccidn de la zona de abordaje mediante ecografia intraoperatoria.

2- Puntos de referencia anudados en bordes superior e inferior.

3- Insercion de aguja de sistema Seldinger y de guia metalica bajo vision
ecogréafica

4- Insercion del distractor de calibre mas fino.

5- Aplicacidn de distractores de mayor calibre.
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Figura 1. Distractor atraumatico uterino. Fuente: Imagen de archivo unidad de
Medicina Fetal HUVR

2. Contencion hemorragia mediante Satinsky vy sutura mecanica de los bordes de

la histerotomia
Se completa la histerotomia mediante colocacion de Satinsky y posteriormente
con una sutura mecanica con grapas reabsorbibles (Premium Poly C S 57

Autosuture ®) (figura 2 y 3)
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Figura 2. Imagen intraoperatoria de colocacion de 2 clamps vasculares (Satinsky) en
cada lado de la histerorrafia (a) y posteriormente se corta entre ellas con la
endograpadora (b y ¢). Fuente: Imagen de archivo unidad de Medicina Fetal HUVR

Figura 3. Endograpadoras utilizadas para la histerotomia. Fuente: Imagen de archivo
unidad de Medicina Fetal HUVR
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3. _Exposicion fetal

La exposicion parcial del feto es un paso critico para el desarrollo de la cirugia.

Si la presentacion es cefalica la exposicion fetal es sencilla utilizando una ventosa
obstétrica de un solo uso, tipo Kiwi®, para asi realizar una extraccion cuidadosa y
evitar estimular al feto o realizar presion sobre fondo uterino que puedan desprender la

placenta.

Si la presentacion es pelviana o transversa realizamos una version externa bajo control
ecografico antes de la incision en la piel con la paciente ya anestesiada y tras aplicar
relajantes uterinos que aseguren la hipotonia. Posteriormente se procede a la extraccion

de la misma manera que en presentaciones cefalicas.

Hay cuatro pasos fundamentales (Figura 4) que hay que vigilar concienzudamente

durante el tiempo en el cual se realiza el procedimiento:

1. Evitar hipotermia fetal: protegiendo la mayor superficie corporal expuesta.

2. Evitar compresiones sobre el cordon: Cuidar que no quede aprisionado entre el
feto y la pared uterina, si es necesario utilizando un separador.

3. Mantener el volumen uterino: mediante instilacion de SSF a temperatura
corporal para evitar desprendimiento placentario que obligaria a terminar el
procedimiento. Esto ha permitido aumentar el tiempo y realizar con seguridad
intervenciones mas largas por ejemplo la correccion de la gastrosquisis

4. Hidratar el cordén: En los procedimientos mas largos nuestro grupo intenta que
el corddn expuesto se conserve hidratado y asi se favorezca la circulacién. Ello

se realiza irrigando dicho cordon con SSF a temperatura corporal.
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Figura 4. Pasos fundamentales en la cirugia EXIT (172)

El control fetal se realiza mediante ecocardiografia fetal directa continua vigilando la
frecuencia cardiaca y la contractilidad miocéardica (Figura 5).

Figura 5. La monitorizacion fetal en EXIT se realiza mediante ecocardiografia

intraoperatoria (173)
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Se procede a administracion de fentanilo 0,1 mg/kg y vecuronio 0,1 mg/kg
intramuscular al feto para asegurar la sedacion una vez que se ha producido la

extraccion parcial previo a la intubacién.

Una vez extraido parcialmente el feto, se procede a asegurar la via aérea por parte de
neonat6logos si la intubacion es convencional o cirujanos pediatricos si precisa de

fibrobroncoscopia (Figura 6).

Figura 6. Intubacion orotraqueal en EXIT (174)

Una vez conseguida via aérea segura se procede a pinzar el corddn y finalizar el parto

entregandose el feto a neonat6logos.

Posteriormente se procede al alumbramiento y cierre de histerotomia de forma similar a

cesarea convencional.
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