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RESOLUCION DIRECTORAL

SanBorja, 7 § FEB, 2013
VISTO:

El Expediente N° 19-005220-001 sobre la aprobacién de la “Guia de Practica
Clinica para el Diagnostico y Tratamiento de Hernia Diafragmatica Congénita”,
elaborada por la Sub Unidad de Atencién Integral Especializada de Cirugia Neonatal y
Pediatrica, y;

CONSIDERANDO:
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Que, el Instituto Nacional de Salud del Niflo-San Borja es un 6érgano
desconcentrado especializado del Ministerio de Salud - MINSA, que segin Manual de
Operaciones, aprobado mediante Resolucion Ministerial N° 512-2014/MINSA y modificado
mediante Resolucién Directoral N° 123-2017/INSN-SB, tiene como misién brindar atencion
altamente especializada en cirugia neonatal compleja, cardiologia y cirugia cardiovascular,
neurocirugia, atencion integral al paciente quemado y trasplante de meédula dsea vy,
simultaneamente realiza investigacién y docencia, proponiendo el marco normativo de la
atencién sanitaria compleja a nivel nacional;

Que, el articulo | y articulo Il de la Ley General de Salud — Ley N° 26842 prescriben
que la salud es condicion indispensable del desarrollo humano y medio fundamental para
alcanzar el bienestar individual y colectivo, siendo que la proteccion de la salud es de
interés publico y por tanto es responsabilidad del Estado regularla, vigilarla y promoverla;

Que, el segundo parrafo del articulo 5° del Reglamento de Establecimientos de
Salud y Médicos de Apoyo, aprobado mediante el Decreto Supremo N° 013-2006-SA,
establece que los establecimientos de salud y servicios médicos de apoyo deben contar,
en cada area, unidad o servicio, con manuales de procedimientos, guias de préactica clinica
referidos a la atencion de los pacientes, personal, suministros, mantenimiento, seguridad, y
otros que sean necesarios, seglin sea el caso;

Que, el inciso s) del Articulo 37° del Reglamento de Establecimientos de Salud y
Servicios Médicos de Apoyo, aprobado mediante el Decreto Supremo N° 013-2006-SA,
establece que al Director Médico le corresponde disponer la elaboracion del Reglamento
interno, de las gufas de practica clinica y de los manuales de procedimientos dispuestos
en el Articulo 5° del presente Reglamento;

Que, el inciso b) del numeral 11.4.1 del Manual de Operaciones del INSN-SB,
aprobado mediante la Resolucién Ministerial N° 512-2014/MINSA, modificado mediante
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Resoluciéon Directoral N° 123-2017/INSN-SB, establece que como parte de sus funciones,
la Unidad de Atencién Integral Especializada, se encuentra facultado de elaborar y
proponer, en coordinacion con la instancia correspondiente, las politicas, normas, guias
técnicas, en el campo de su especialidad, asi como efectuar su aplicacién, monitoreo y
evaluacion de su cumplimiento;

Que, mediante el Anexo 2 del Manual de Procedimientos “Proceso de Gestién de
la Calidad MPP-GC-PE.02" del Instituto Nacional de Salud del Nifio San Borja, aprobado
mediante Resolucién Directoral N° 007/2019/INSN-SB, se establece la estructura de Guia
de Practica Clinica;

™ Que, mediante Nota Informativa N° 066-2019-SUAIEPCNP-INSN-SB, el Jefe de
., Departamento de la Sub Unidad de Atencion Integral Especializada de Cirugia Neonatal y
Pediétrica, con el visto bueno de su Jefatura, remite al Director Ejecutivo de la Unidad de
/ Atencion Integral Especializada la “Guia de Practica Clinica para el Diagnéstico y
"/ Tratamiento de Hernia Diafragmatica Congénita”;

Que, mediante Nota Informativa N° 108-2019-UAIE-INSNSB, el Director Ejecutivo
de la Unidad de Atencion Integral Especializada informa al Jefe (e) de la Unidad de
Gestion de Calidad, de su opinion favorable respecto a la “Guia de Practica Clinica para el
Diagnéstico y Tratamiento de Hernia Diafragmatica Congénita”, elaborada por la Sub
Unidad de Atencién Integral Especializada de Cirugia Neonatal y Pediatrica:

Que, mediante Nota Informativa N° 00160-2019-UGC-INSN-SB, el Jefe (e) de la
Unidad de Gestion de la Calidad solicita a la Direccién General, la aprobacién mediante
Resolucion Directoral de la “Guia de Préactica Clinica para el Diagnéstico y Tratamiento de
Hernia Diafragmatica Congénita”, la misma que cuenta con la opinién favorable de la Sub
Unidad de Atencién Integral Especializada de Cirugia Neonatal y Pediatrica, la Unidad de
Atencion Integral Especializada y la Unidad de Gestién de la Calidad:

Que, mediante Informe Legal N° 076-2019-UAJ-INSN-SB, la Jefa (e) de Oficina la
Unidad de Asesoria Juridica informa a la Direccién General, de su opinién favorable
respecto a la propuesta contemplada en la “Guia de Practica Clinica para el Diagnéstico y
Tratamiento de Hernia Diafragmatica Congénita”, elaborada por la Sub Unidad de Atencién
Integral Especializada de Cirugia Neonatal y Pediatrica, toda vez que el referido
documento es concordante con el marco normativo vinculado a la materia, maxime si
consideramos que el procedimiento cuenta con el visto bueno y/o opinion favorable del
Departamento de la Sub Unidad de Atencion Integral Especializada de Cirugia Neonatal y
Pediatrica, la Unidad de Atencién Integral Especializada y la Unidad de Gestién de la
Calidad; de acuerdo con las funciones designadas en el Manual de Operaciones del
-0 $/Instituto Nacional de Salud del Nifio, aprobado mediante Resolucion Ministerial N° 512-
e 2014/MINSA y modificado mediante Resolucién Directoral N° 123-2017/INSN-SB;

SALUD O3y
ONOg, A
(SVONDE

%

Con el visto bueno del Director Adjunto, del Director Ejecutivo de la Unidad de
Atencion Integral Especializada, del Jefe (e) de Oficina de la Unidad de Gestién de la
Calidad; y, de la Jefa (e) de Oficina de la Unidad de Asesoria Juridica;

Estando a lo dispuesto en la Ley General de Salud — Ley N° 26842, el Reglamento
de Establecimientos de Salud y Servicios Médicos de Apoyo, aprobado mediante el
Decreto Supremo N° 013-2006-SA, en la Resolucion Ministerial N° 512-2014/MINSA,
modificado mediante Resolucién Directoral N° 123-2017/INSN-SB, en la Resolucién
Directoral N° 007/2019/INSN-SB y, con la Resolucién Ministerial N° 021-2019/MINSA:;
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SE RESUELVE:

ARTICULO 1°.- APROBAR la “Guia de Préactica Clinica para el Diagnéstico y
Tratamiento de Hernia Diafragmatica Congénita” de la Sub Unidad de Atencién Integral
Especializada de Cirugia Neonatal y Pediatrica, que como anexo adjunto forma parte del
presente acto resolutivo.

ARTICULO 2°.- ENCARGAR a la Sub Unidad de Atencion Integral Especializada
de Cirugia Neonatal y Pediatrica, la implementacién de la “Guia de Practica Clinica para el
Diagnostico y Tratamiento de Hernia Diafragmatica Congénita”.

ARTICULO 3°.- ENCARGAR a la Unidad de Gestién de la Calidad, la evaluacion
de cumplimiento de la “Guia de Practica Clinica para el Diagndstico y Tratamiento de
Hernia Diafragmatica Congénita”.

ARTICULO 4°.- DISPONER la publicacién de la presente Resolucion en la Pagina

/ Web de la Entidad, conforme a las normas de Transparencia y Acceso a la Informacion
"/ Pablica.

REGISTRESE, COMUNIQUESE Y PUBLIQUESE

oD ;
Gﬂs”i\;ﬁ) | y B rja

Dr. A. RICARDGZZOPFI RUBIO
Director General (e)
CMP, 8780 RNE. 2550
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GUIA DE PRACTICA CLiNICA PARA EL DIAGNOSTICO Y
TRATAMIENTO DE HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA

UNIDAD DE ATENCION INTEGRAL ESPECIALIZADA

SUB UNIDAD DE ATENCION INTEGRAL ESPECIALIZADA DEL PACIENTE DE
CIRUGIA NEONATAL Y PEDIATRICA

r T

i Elaborado por: Revisado por: Aprobado por:

i Equipo Técnico de la Sub o Unidafi (.ie Atenci6n Integral

| Unidad de Atencién Especializada Dr. Antonio Ricardo Zopfi Rubio

: Integral Especializada | e Sub Unidad de Atencion Integral Director General(e) del Instituto

. de Cirugia Neonatal y Especializada de Cirugia Nacional de Salud del Nifio - San Borja
‘ Pediatrica Neonatal y Pediatrica

| e Unidad de Gestién de la Calidad

Codigo : GPC-006/INSN-
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e RINALIDAR

Contribuir con la elaboracién de la Guia de Practica Clinica que norme el manejo
integral del paciente con diagnéstico de Hernia Diafragmatica Congénita.

Il OBJETIVOS

Lograr uniformidad de criterios clinico - quirtrgicos en el manejo integral del paciente
con diagnéstico de Hernia Diafragmatica Congénita.

IIl. AMBITO DE APLICACION

Servicio de Cirugia Neonatal (Unidad de Cuidados Intensivos e Intermedios
Neonatales), Servicio de Cirugia Pediatrica, Pediatria y demds servicios implicados en
el manejo del paciente con Hernia diafragmatica Congénita.

4.1 NOMBRE Y CODIGO. -
Hernia Diafragmaética Congénita CIE-10: Q79.1

V. CONSIDERACIONES GENERALES

5.1 DEFINICION

Defecto del desarrollo embrionario, producido generalmente por una falla en el
cierre normal de los pliegues pleuroperitoneales en la semana 5 de gestacion, lo
que conduce a un defecto diafragmatico, permitiendo el ascenso de 6rganos
abdominales a la cavidad toracica.

Teniendo como resultado diferentes grados de hipoplasia pulmonar e
hipertension pulmonar (HPPN), siendo la principal causa de morbimortalidad.

5.2 ETIOLOGIA. -

La etiologia es desconocida y probablemente multifactorial. Existe evidencia que
demuestra una alteracion de la via de los retinoides (vitamina A- Acido retinoico)
en algunos casos.

Se han encontrado alteraciones cromosdémicas estructurales en 10 - 34% de
diagnésticos prenatales de hernia diafragmatica congénita. Ademas, se asocia a
sindromes como Fryns, Fraser, Pierre Robin, Beckwith-Wiedemann, Pentalogia de
Cantrell, Simpson- Golabi-Behmel y a alteraciones cromosémicas como
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deleciones del cromosoma 15 (15q26.1-26.2), trisomias (13, 18, 21, 22),
tetrasomia 12p y Turner, entre otros.

El riesgo de recurrencia para un proximo embarazo ha sido estimado en un 2%
para HDC aisladas y se estima aproximadamente de hasta un 25% para las HDC
asociadas.

5.3 FISIOPATOLOGIA. - (ANEXO 1)

El diafragma se forma a partir de cuatro primordios: (1)

1. El tabique transverso (deriva del pericardio, detectada en la tercera
semana de gestacion, contribuye con la mayor parte del diafragma).

2. Las membranas pleuroperitoneales a cada lado de la pared toracica y del
mediastino (avanza en sentido caudal originandose desde la parte
posterior de la 11° - 12° costilla).

3. El mesénquima mediastinal que se origina adyacente al es6fago completa
la membrana pleuroperitoneal (8° semana de gestacion).

4. El crecimiento interno de musculos a partir de la pared corporal.

Las estructuras mas comunmente herniadas son: intestino delgado, estémago,
parte del colon, rifién e higado ocupando el lado del defecto, provocando
hipoplasia pulmonar. La hipoplasia pulmonar es un proceso bilateral (aunque la
hernia sea unilateral), que compromete principalmente al pulmén homolateral al
defecto diafragmatico. La severidad de ésta dependera del momento de la vida
fetal en que ocurri6 la herniacion y compresion, hay desviacion del mediastino
hacia la izquierda que puede provocar compresién e hipoplasia del pulmén
contralateral.

La anomalfa puede variar desde una pequefa hendidura con un margen ancho de
diafragma origindndose a partir del margen costal, hasta el extremo de presentar
ausencia completa del diafragma, incluyendo el pilar, hecho que sugiere agenesia
de los cuatro componentes o primordios diafragmaticos.

Cuando el canal pleuroperitoneal se cierra, pero fracasa el proceso de
muscularizacién se forma una hernia con saco (10- 15%).

En el momento del nacimiento, el recién nacido tiene dificultad para lograr la
entrada de aire a los pulmones por varios motivos:

o Defecto en el diafragma (la contraccion del diafragma constituye el
mecanismo mas importante de la inspiracion).

e Desplazamiento mediastinal con compresion pulmonar contralateral al
defecto.

Cédigo : GPC-006/INSN- o
SB/UAIE/SUAIEPCNP - V.01 Pigina: 5 de27
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e Compresiéon pulmonar de lado del defecto por las visceras abdominales
herniadas hacia el térax.

e Presién negativa generada durante la inspiracion produce herniacion
adicional del intestino dentro del térax y mayor compresion pulmonar.

o Deglucién de aire distiende el intestino y comprime adin mas los pulmones
(incluso en nifios con pulmones desarrollados normalmente, la hernia por
si sola puede provocar insuficiencia respiratoria).

A esto debe sumarse que los pulmones hipoplasicos presentan pobre
distensibilidad y expansién dificultosa, aumento en el grosor de la pared alveolar,
y tienen un area de superficie alveolary de lecho capilar disminuido, resultando
en un compromiso grave del intercambio gaseoso (6).

El ndmero reducido de ramificaciones vasculares pulmonares y su capa muscular
anormalmente gruesa, condiciona una hipertension pulmonar que ocasiona a su
vez una sobrecarga del corazén derecho provocando grados variables de
insuficiencia ventricular derecha.

La hipertension pulmonar lleva a la derivacion (shunt) de sangre de derecha a
izquierda a través del conducto arterioso y foramen oval, exacerbando la hipoxia,
hipercapnia y acidosis sistémicas, hecho que perpetia y acrecienta la
vasoconstriccién pulmonar. Esta causa anatomica (lesién fija) de hipertension
pulmonar es poco modificable y es la responsable del escaso avance en los
indices de supervivencia de estos recién nacidos a pesar de las nuevas
terapéuticas empleadas (5).

Por otra parte, la hipoxia, acidosis, hipotermia, el dolor y el estrés provocan
también una respuesta vasoconstrictora pulmonar que se suma al factor
anatémico.

5.4 ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS. -

La incidencia es de 1:2 000 a 1: 5 000 nacidos vivos (8). La relacion
hombre/mujer es de 1: 1,8 (9). En relacion a la ubicacién el 85% de las HDC es
izquierda, el 13% derechay el 2% bilateral.

En un 60 % de los casos de HDC el defecto es dnico sin otras malformaciones, la
sobrevida en este grupo alcanza el 75% y se considera HDC aislada. E1 40% de los
RN con HDC presentan malformaciones adicionales (cardiacas 50%,
genitourinarias 25%, gastrointestinales 15% y sistema nervioso central 10%),
este tipo de HDC se denomina HDC asociada y su sobrevida alcanza el 15%.

La sobrevida global de la HDC varfa de centro en centro desde un 40% a un 80%.
Su morbimortalidad depende del grado de hipoplasia pulmonar e hipertension
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pulmonar (HPPN) y de la presencia de otros sindromes o malformaciones
mayores. Es importante al analizar la sobrevida considerar la mortalidad oculta.

5.5 FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS. -
5.5.1 MEDIO AMBIENTE. -

Exposicién a Nitrofeno (modelo experimental en animales) (16)

5.5.2 ESTILOS DE VIDA. -

Administracién de medicamentos en periodo prenatal (talidomida,
fenmetrazina, quininas) (17)

5.5.3 FACTORES HEREDITARIOS. -

e Alteraciones cromosémicas (4)

e Diabetes materna

o Alteracién en la via del acido retinoico (retinol y &cido retinoico)
(17,18)

VL. CONSIDERACIONES ESPECIFICAS

6.1 CUADRO CLINICO. -

Depende del grado de hipoplasia pulmonar e Hipertensiéon Pulmonar. Sus
manifestaciones clinicas van desde insuficiencia respiratoria severa al nacer
hasta el hallazgo casual en la radiografia de térax a edades mayores
(frecuente forma de presentaciéon en Hernia Diafragmatica Congénita
anteriores, tipo Morgagni).

6.1.1 SIGNOSY SINTOMAS
- EXPLORACION FISICA:

e Abdomen excavado

o Excursién respiratoria ausente en el hemitorax comprometido, Torax
en tonel

e Polipnea, quejido y retraccién toracica

e Ausencia o disminucién de ruidos respiratorios en el lado de la hernia

. Cédigo : GPC-006/INSN- Fos
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e Ruidos cardiacos desviados hacia el lado contralateral

o Ruidos Hidro Aéreos (intestinales) que se auscultan en el torax.

6.1.2 INTERACCION CRONOLOGICA. -

PRESENTACION CLINICA DE LA HERNIA DIAFRAGMATICA

GRUPO CARACTERISTICAS PRONOSTICO

I. Herniacion visceral Simult4nea a la divisién bronquial, Mal pronéstico
temprana (4°a 5° causa severa hipoplasia pulmonar
semanas de gestacion). bilateral

1l. Herniacion visceral tardia | La herniacién ocurre durante la Depende del balance entre
(17 semanas de ramificacién bronquial distal vasculatura pulmonary
gestacion). provocando hipoplasia unilateral resistencia ductal.

IIL. Herniacioén tardia en la Herniacién ocurre tardfamente enla | Buen pronostico
gestacion vida fetal. Los pulmones se

desarrollan normalmente, la
insuficiencia respiratoria se presenta
posterior a la deglucion de aire que
distiende intestino y torax.

IV. Herniacion ocurre en Sin Patologia Pulmonar. No hay Excelente prondstico
postnatal hipertensién pulmonar

* Wiseman y Mc Pherson (1977)

6.1.3 GRAFICOS DIAGRAMAS 0 FOTOGRAFIAS
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6.2 DIAGNOSTICO. -

Es imprescindible reconocer esta patologia desde la etapa fetal, lo cual ha
permitido planear un nacimiento de forma controlada en un sitio con las
condiciones necesarias para la adecuada reanimacion y manejo neonatales.

El diagnéstico se confirma con una radiografia de térax que muestra asas
intestinales y estémago en térax o velamiento difuso de un hemitdrax
(frecuente con intubacién precoz), con desplazamiento del mediastino. El
contenido herniario se puede precisar con una ecograffa abdominal y
toracica.

6.2.1 CRITERIOS DE DIAGNOSTICO.-

a. PRENATAL

El diagnéstico prenatal se logra en aproximadamente el 60%-70% de los
casos y se basa en el hallazgo de visceras abdominales en el térax mediante
ecografia, frecuentemente asociado a desviacion del mediastino. En caso de
Hernias Diafragmaticas Congénitas Derechas, el diagnostico antenatal es
mas dificil debido a que el higado herniado y el pulmon fetal tienen similar
ecogenicidad. En este caso se sospecha una HDC al encontrar una
desviacién del corazén hacia la izquierda o una imagen sugerente de
vesicula biliar en el térax. La Resonancia nuclear magnética (RNM) fetal
facilita el diagnéstico de malformaciones asociadas, permite precisar si
existe herniacién hepatica y su porcentaje, y calcular el volumen pulmonar,
todo esto de valor pronéstico

> Ecografia:

v Morfoldgica (se realizard para diagnostico entre las 18 - 20
semanas) se valorard: polihidramnios, desplazamiento
mediastinico, higado toracico o visceras abdominales
intratoracicas (3).

v Alas 22 - 28 semanas para determinacién de indice pulmén-
cabeza, o “lung to head ratio” (LHR), en HDC Izquierda. Cuando
el valor de LHR es menor de 1, la sobrevida es cercana al 10%
y, por el contrario, si es mayor de 1,4 la sobrevida es cercana al
100%. (ANEXO 2)

v LHR O/E (observado/ esperado) que sirve para HDC de ambos
lados y en cualquier edad gestacional.
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RMN fetal (permite precisar el grado de hipoplasia pulmonar y
posicién de visceras sélidas).

Porcentaje predictivo de volumen pulmonar (PPLV): Correlacion
con la necesidad de ECMO y sobrevida. Si el PPVL es menor de 15ml, la
necesidad de ECMO es cercana al 100% y la sobrevida no mayor a 40%
y bajo 10 ml la sobrevida es casi cero.

POSTNATAL

e C(linica

o Radiografia de térax - abdomen: Hemidiafragma no nitido,
hemidiafragma elevado, patron de gas anormal o intestino por
encima del diafragma, punta de la sonda nasogastrica en torax,
angulacion del mediastino, y desviacién de la silueta cardiaca hacia
el hemitérax contralateral.

e Ecocardiografia (indice de McGoon), indice pulsatil de la arteria
pulmonar y el indice tiempo aceleracién arteria pulmonar/tiempo
eyeccion. (ANEXO 3)

e TAC con contraste toracica

o En caso de hernia derecha es importante descartar fusion
hepatopulmonar.

CRITERIOS DE MAL PRONOSTICO PRENATAL: (Asocia a 90% de
mortalidad) (ANEXO 4)

e Diagnostico antes de las 25 semanas.

e Herniacién hepatica (Intratoracico)

e LHR<1yLHRO/E <25%.

o la presencia de una cardiopatia congénita grave.

CRITERIOS DE SEVERIDAD:

e Lado del defecto (derecho)

e Prematuridad

e Hipoplasia pulmonar medida con el indice ecogréfico LHR (valores
<1 indican mayor hipoplasia pulmonar y peor sobrevida)

e Presencia de herniacién hepatica

e Valoracién de hipertensiéon pulmonar

e Malformaciones asociadas o cromosomopatias. Asociado a (11):
Anomalias Cromosémica o genitourinaria, presentes en un 25%, y las
anomalias cardiacas en 20%.

Cédigo : GPC-006/INSN- o
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6.2.2 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.-

o Malformacién adenomatoidea quistica

e Eventracion diafragmatica

e Secuestro bronco - pulmonar

e Agenesia primaria del pulmoén

e Atresia bronquial

e Quistes (broncogénicos, entéricos, neuroentéricos, timo)
e Teratomas mediastinicos

6.3 EXAMENES AUXILIARES. -
6.3.1 DE PATOLOGIA CLINICA

e  Ninguna prueba disponible.

6.3.2 DE IMAGENES

e Radiografia de abdomen y torax anteroposterior y lateral
e Radiografia de Es6fago-estomago-duodeno contrastado
e Ecografia (renal, ecocardiografia, transfontanelar)

6.3.3 DE EXAMENES ESPECIALES COMPLEMENTARIOS

e TAC Toréacico con contraste
e (Cariotipo

6.4 MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y CAPACIDAD RESOLUTIVA. -
6.4.1 MEDIDAS GENERALES Y PREVENTIVAS:

MANE]JO NEONATAL PERIPARTO:

a. Corticoides prenatales: No demostro beneficios. Considerar el uso
maximo de un curso de corticoide prenatal, especialmente ante el
riesgo de parto prematuro y antes de las 34 semanas de edad
gestacional.

b. Parto: Controversial. A las 38 a 39 semanas de gestacién, en centros
de alta complejidad que manejen alto volumen de pacientes (= 6
pacientes con HDC al afio) y que cuenten con ventilacién
convencional, de alta frecuencia, cardiologo infantil y ecocardiografia
de urgencia. No hay razon para pensar que cesarea sea mejor que la

via vaginal.

) Cédigo : GPC-006/INSN- e n
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c¢. Coordinacién con un centro que cuente con Oxido Nitrico y
Oxigenacién con membrana extracorpérea (ECMO).

d. El apego a tratamientos estandarizados con gufas de practica clinica,
la atencion en centros especializados con mayor experiencia en la
patologia y el retraso de la cirugia de la hernia, son los hitos que han
logrado una mejora significativa en el resultado final en términos de
mortalidad y morbilidad.

MANE]JO POSPARTO INMEDIATO:

a. Intubaciéon endotraqueal inmediata. Evitando la ventilacion con
mascarilla y bolsa (puede distender el estdmago y el intestino):
Empeora la funcién pulmonar.

b. Usar presiones moderadas durante la ventilacion (< 25 cmH20) y
administrar el oxigeno segtin necesidad con objetivos de saturacion
preductales bajos durante los primeros minutos (»80%).

c. Sedacién precoz con morfina o fentanilo evitando la paralizacion
muscular, La paralizacién neuromuscular no tiene beneficio
demostrado, deteriora compliance pulmonar.

d. Sonda oro o nasogéstrica doble lumen con aspiracion continua suave
(sonda Replogle) 6 intermitente, con el objetivo de prevenir la
distensién de asas intestinales y compresion pulmonar ipsilateral
adicional.

e. Catéter arterial umbilical o radial derecha para monitoreo
hemodinamico y de gases arteriales. Catéter venoso umbilical doble
lumen para apoyo hemodindmico con drogas vasoactivas (DVA).

f  Evaluacién hemodindmica y cardiaca precoz para evaluar posible
cardiopatia congénita asociada, funcion miocardica y grado de
Hipertension Pulmonar

g. Monitoreo de saturacion arterial pre y posductal, Frecuencia
Cardiaca, y Presién Arterial Invasiva. Presion Arterial relacionada
para su edad gestacional.

h. No uso de Surfactante de Rutina.

) Cédigo : GPC-006/INSN- ;e
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6.4.2 TERAPEUTICA: CORRECCION QUIRURGICA

PROCESO PREOPERATORIO

> Manejo ventilatorio:
a. Surfactante. No existe evidencia que apoye su uso en forma

profilactica. S6lo considerarlo de rescate en caso de evidencia de
déficit o prematurez asociada.
b. Ventilacién mecanica convencional (VMC).

i. Minimo baro - volutrauma.

ii. Frecuencias respiratorias altas (40 - 60/ min) con
presiones bajas de ventilacion, PIP < 25 CmH20 y TI
cortos. PEEP bajos de 3 - 5 cm H20. FR: 40 - 60/min.

iii. Correccién lenta de hipoxemia e hipercarbia en
primeras horas de vida.

iv. Tolerar PaC02 alta, 45 a 65 mmHg, pH 7,30 a 7,45; Pa02
preductal 50 a 80 mmHg. con Saturacion de 02
preductal entre 85 - 95% y saturacion de 02 postductal
> 70%, asociado a signos de perfusién tisular
adecuados.

c.  Ventilacién de alta frecuencia oscilatoria (VAFO).

v. Es una terapia de rescate en caso de falla de la
Ventilacién Mecanica Convencional.

vi. En casos graves que no responden al soporte habitual
(10 > 20, PIM > 25) o en HDC con hipoplasia pulmonar
severa, se puede utilizar VAFO para mantener
oxigenacién adecuada y disminuir el volutrauma.

vii. Si no responde a esta terapia (10 > 20), considerar
eventual traslado a un centro que cuente con ECMO.

d. Oxido nitrico inhalatorio (NOI).

viii. Pacientes que no mejoran su oxigenacion pese a los
pasos anteriores (I0 > 20) o que presentan una HPPN
con un componente reactivo, se debe realizar una
prueba con NOi y prepararse para un eventual traslado
a un centro ECMO.

ix. El subgrupo de pacientes con HPPN secundaria a HDC
es el que peor responde a NOi.

X. El NOi mejora la oxigenacién en HDC, en forma
transitoria lo que permite el traslado a un centro ECMO,
pero no reduce la mortalidad o necesidad de ECMO.

e. Otros vasodilatadores (Sildenafilo oral y endovenoso (EV),
prostaciclinas (iloprost) EV e inhalatorias)

es“\;"‘”’“&
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xi. No han sido suficientemente evaluados.

xii. Sildenafil puede mejorar el gasto cardiaco al disminuir
la HPPN y disminuye la cantidad de NOi.

» Manejo cardiovasculary hemodinamico:

a. Presentan precozmente falla hemodinamica grave e HPPN
suprasistémica: Fundamental el monitoreo hemodinadmico
invasivo y de gases arteriales.

b. Importante monitorizar la perfusién, diuresis y nivel de acido
lactico para evitar el deterioro en la microcirculacién y un mayor
consumo de oxigeno a causa del uso indiscriminado de altas dosis
de drogas vasoactivas.

c.  Sila Frecuencia cardiaca esta en rango normal, flujo urinario esta
sobre 1.0 ml/kg/h, y la concentracién de lactato es menor a 3
mmol/lt y no hay signos clinicos de hipoperfusién, el uso de
drogas vasoactivas no estarfa indicado.

d. La Ecocardiograffa esta indicada si hay signos de pobre perfusion
6 la presién arterial esta por debajo de los niveles adecuados para
la edad gestacional, asociado a una saturacién de oxigeno
preductal < 80%. Puede ser indicar si la hipoperfusién se debe a
hipovolemia o a disfuncién miocardica.

e. Si la sospecha es hipovolemia, se recomienda uso de fluidos
(Solucién salina): 10-20 ml/kg NaCl 0.9%, hasta 2 veces durante
las 2 primeras horas.

f.  De preferencia se utiliza la combinacién de dopamina/
dobutamina en pacientes menos graves, y dosis bajas de
epinefrina junto a milrinona en los mas graves.

g.  Un cortisol sanguineo bajo 15 pg/dl se ha relacionado con mayor
gravedad hemodinamica y respiratoria, por lo que el uso de
hidrocortisona EV podria mejorar la hemodinamia, lo que
requiere de més estudios clinicos. Uso de Hidrocortisona en caso
de Hipotension refractaria a drogas vasoactivas.

Manejo de la hipertension pulmonar:

\%

a. Ecocardiografia 2D en las primeras 24 horas de nacido con el
objetivo de: 1) Identificar anomalfas cardiacas, 2) Evaluar la
funcién cardiaca derecha, 3) determinar el grado de hipertension

pulmonar.
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b. Sila Saturacién de 02 Preductal es < 85% y/o presenta signos de
hipoperfusiéon, se debe iniciar tratamiento de hipertension
pulmonar.

c. La primera opcién serfa iNO (Oxido Nitrico Inhalado), que es un
vasodilatador pulmonar. Mejora la oxigenacion y disminuye la
necesidad de ECMO.

i. Indice de Oxigenacién (> 20) o una diferencia mayor del
10% entre la Saturacién de 02 pre y postductal, Puede
administrarse i NO durante la primera hora. Todavia no se
ha demostrado un efecto dependiente de la dosis
consistente de iNO.

e. Si no hay o hay una respuesta insuficiente a iNO, debe
considerarse prostaciclina intravenosa, inhibidores de la V
fosfodiesterasa (sildenafilo) o medicamentos que incluyan la
via de la endotelina.

f. La Hipertensién Pulmonar Severa, puede llevar a un llenado
insuficiente del ventriculo izquierdo y por lo tanto a mala
perfusion sistémica. La reapertura del conducto arterioso con
Prostaglandina E1 puede proteger el ventriculo derecho de la
sobrecarga excesiva debido a un aumento en la postcarga.

Los efectos del tratamiento pueden ser mejor abordado por la

s

evaluacion cardiaca repetida.

» ECMO (Oxigenacién por Membrana Extracorpérea):

a.  Tener evidencia de reversibilidad de la condicién pulmonar (al
menos un gas previo con PaO2 preductal > 60 mmHg 6
saturacién preductal > 85%-90% y PaC02 < 60 mmHg).

b. Incapacidad para mantener una saturacién de 02 preductal >
85% o postductal > 70%.

c. Incremento de la PaCO2 y acidosis respiratoria, con pH < 7.15,
a pesar de la optimizacién del manejo ventilatorio.

d. Presion Inspiratoria Maxima > 28cm H20 o Presién Media en la
Via Aérea > 17 cm H20 requerida para mantener una
Saturacion de 02 preductal > 85%.

e. Inadecuada entrega de oxigeno con acidosis metabdlica y una

medicién de lactato = 5 mmol/ly pH < 7.15.

Hipotensiéon sistémica, resistente a fluidos y drogas

vasoactivas, resultando en un gasto urinario < 0.5 ml/kg/h por

las siguientes 12 - 24 horas.

indice de Oxigenacién = 40 durante al menos 3 horas.

Codigo : GPC-006/INSN-
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h. Ambiente adecuado, manipulacién minima, sedacion analgesia,
relajacién neuromuscular si fuera necesario (dependiente de
estado general con sedacion).

i.  Sonda uretral

j.  Antibiético profilactico y/o segin factores de riesgo de sepsis.

k. Informacién alos padres y firma de consentimiento informado

. Presentacién en sesién clinica (Cirugia, anestesiologia,
neonatologia) previa evaluacién por cardiologia pediatrica.

PROCESO OPERATORIO:

v CONDICIONES PARA LA CIRUGIA CORRECTIVA:
e  Estabilizacion clinica.
e  Presién arterial media normal para la edad gestacional.
e  Saturacién de Oxigeno Preductal 85 - 95% con FiO2
menor de 50%.
e Lactato menor de 3 mmol/I
e  Flujo urinario > 1 ml/kg/h.

e  En general no antes de las primeras 24 horas de vida,
habitualmente entre el dia 2 y 7 de edad.

v' ETAPAS:

a. Si el diagnéstico fue prenatal procurar que paciente nazca en
un centro con UCIN especializada, idealmente con Oxido
nitrico y ECMO.

b. Si LRH <1 existe la opcién de cirugia fetal (el tratamiento
intrauterino se reserva para la HDC grave del mal prondstico
(LHR<1)) (23,25)

c. Paciente que se diagnostic la enfermedad una vez nacido: Se
realizard por laparoscopia o laparotomia, toracotomia o
toracoscopia (criterio y experiencia del cirujano) (12, 23,
26,27)

La técnica quirdrgica serd elegida por el cirujano segiin
condiciones de paciente asi por ejemplo un paciente que no se
encuentre en condiciones ventilatorias o hemodinamicas estables
para tolerar una técnica videoendoscépica, se procederd al
tratamiento convencional, el cual debe considerar:

e Apertura de cavidad térax o abdomen

Codigo : GPC-006/INSN- o 7
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e Reducir 6rganos herniados en el torax a cavidad
abdominal

e Saco herniario esta presente en el 20% de casos, se
reseca 0 no a criterio del cirujano (los que deciden
reseccién es para evitar la formacion de cavidades
quistes y recidivas en el torax)

o Disecar bordes, suturar por separado con material no
absorbible.

e En un pequefio grupo de casos no es posible cerrar el
defecto debido al tamafio. En este caso utilizar material
protésico (mallas de politetrafluroetileno (Goretex),
polipropileno y combinaciones de poliprolineno con
4cido poliglicélico las mas utilizadas) y/o colgajos
musculares pediculados segun criterio del cirujano. Es
importante tener presente que el uso de protesis
aumenta el riesgo de recidiva. (28)

PROCESO POSTOPERATORIO:

e Soporte Respiratorio. Ventilacion gentil y protectiva.

e Manejo Hemodinamico

e Sedacién y analgesia segiin requerimientos. No Relajacién
(Deterioro de la compliance pulmonar)

e Medir la PIA (Presién intraabdominal) (hasta completar periodo
de adaptacién)

e Extubacién seguin evolucién y criterio de neonatologia.

e Sonda oro gastrica a gravedad.

e Antibioticoterapia (continuacion)

e Analgesia

e Diuréticos: En caso de balance hidrico persistentemente positivo,
para conseguir una diuresis >1 ml/kg/h.

e Posibilidad de tratamiento médico antireflujo gastroesofagico.

e Cuidado de Dren Torécico (en caso de haber sido dejado a criterio
del cirujano):

v No colocar aspiraciéon continua ya que puede provocar
desplazamiento brusco del mediastino con alteraciones
hemodindmicas o reexpansién con sobredistension de
pulmén hipoplasico que conlleva a ruptura con neumotorax.
En Post operatorio inmediato esta cavidad tiende a
ocuparse en forma paulatina pero temporal por liquido. Este

Cédigo : GPC-006/INSN- o
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no debe ser evacuado, a medida que pulmoén vaya creciendo
y ocupe la cavidad toracica, el liquido ira4 desapareciendo.

6.4.3 EFECTOS ADVERSO O COLATERALES DEL TRATAMIENTO:

e Hipertensién pulmonar persistente (después de varias horas puede
deteriorarse por aumento en la presion de arteria pulmonar y via
aérea) la circulacion fetal persistente con cortocircuito de derecha a
izquierda aunado a falla miocardica es la causa de la mayoria de
muertes.

e Neumotdrax a tension

6.4.4 SIGNOS DE ALARMA:

e Fiebre

e Hemotorax

e Quilotorax

e Dificultad respiratoria brusca
e Desaturacion subita

e Hipotension subita

e Oligoanuria

6.4.5 CRITERIOS DE ALTA:

e Ventilacion esponténea
e Afebril

o Adecuada tolerancia oral y restitucion del transito gastrointestinal
e Funcién cardiopulmonar estable

6.4.6 PRONOSTICO:

La severidad de la dificultad respiratoria, el grado de hipoplasia y del
desarrollo de hipertensién pulmonar persistente determinaran el
prondstico y el resultado final para el neonato. Los factores prondsticos
son:

e Edad gestacional (diagnostico a menor edad gestacional, peor
prondstico, antes de 25 semanas)

e Polihidramnios: cuando existe, el prondstico se empobrece,
supervivencia 11%.

e indice ecogréfico LHR (relacion pulmén/cabeza) <1: mayor hipoplasia
pulmonar y peor prondstico. Mortalidad mayor al 90%, especialmente si
se asocia a herniacién hepatica. Si LHR =1.4, supervivencia al 100%.

ALUO Ogy
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e indice ecocardigrafico de Mc Goon <1,3: mal prondstico, especialmente
cuando se asocia a menor peso de nacimiento, mortalidad cercana al
80%. indices mayores a 1.7, aumenta la supervivencia. (Sensibilidad
85% y Especificidad 100%)

e Ubicacién del Higado en torax

e Hipoplasia de ventriculo izquierdo

e HDC derecha

e Inicio de sintomas antes de las 6 horas de vida: alta mortalidad 50%.

e Anomalfas mayores asociadas: 90% de mortalidad, que fallecen en las
primeras horas de vida.

e Hipertensién Pulmonar.

6.5 COMPLICACIONES. -

a. Intraoperatorias:
e Sangrado
e Hipoxia

b. Inmediatas:

e Neumotérax contralateral: por aumento de presion de ventilacion.
(afecta el prondstico de manera adversa)

e Dehiscencia de sutura: Recidiva de hernia lo que amerita cirugia de
emergencia

e Neumotérax: Observacién y revision quirtrgica segin evolucién

e Quilotérax: Tratamiento médico (30)

e Neumonfa: tratamiento médico

e Sepsis. Antibioticoterapia segln antibiograma

c. Mediatas:

e Infeccion de herida operatoria. Curacion

o Obstruccién intestinal. Colocacién de SOG a gravedad para manejo
médico expectante con posibilidad de tratamiento quirurgico.

e Voélvulo intestinal (laparotomia)

o Reflujo gastroesofagico. Manejo médico (31)

e Pancreatitis. Por traccién visceral vecina a su paso por el defecto que
pueden causar isquemia. Tratamiento médico

e Recidiva: Reoperacion (laparoscopia o laparotomia segun decision de
cirujano) (26).

d. Secuelas:
o Insuficiencia respiratoria crénica con necesidad de oxigenoterapia
domiciliaria.
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e Defecto ponderal (peso < P5) en el 39% de los casos.

e Retraso del crecimiento (45%); generalmente se compensa
posteriormente.

o Trastornos neurosensoriales: hipoacusia (21%), alteracion de
potenciales evocados (21%). (32)

o Reflujo gastro-esofagico (45 a 89%), suele ceder en dos afios.

o Alos 8 afios, la capacidad vital es de un 89% de lo normal. La perfusion
esta disminuida en el pulm6n mas hipoplasico.
o Alteraciones musculo esqueléticas (10-27%)

6.6 CRITERIOS DE REFERENCIA Y CONTRARREFERENCIA. -

- REFERENCIA :
No disponibilidad de UCIN y Servicio de Cirugia Neonatal con
experiencia en resolucién de hernia diafragmética congénita, deben ser
referidos a un Centro de Atencion de Nivel I1I - 2.

- CONTRARREFERENCIA:
Neonato ventilando espontdneamente, con buena tolerancia oral y buen
funcionamiento de transito intestinal o neonato con requerimiento de
oxigenoterapia convencional en fases 1o IL

El seguimiento debe ser estricto y multidisciplinario en nuestra
institucién, por problemas secundarios posteriores: pulmonares,
nutricionales y de desarrollo neurolégico. (32)
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6.7 FLUJOGRAMA. -

Nacimiento de paciente con HDCen:
- Centro de Salud Nivel 1o/}l

_Centro de Salud con UCIN pero sin Servicio de Cirugia Neonatal

_Centro de Salud con UCIN y con Servicio de Cirugia Neonatal pero sin experiencia en HDC

Referir a INSN SB

Ingreso a UCIN INSNSB

1. ARM SIMV iNO
2. VAFOINO
3.ECMO

. Buena tolerancia oraly trénstio gastrointestinal adecuado

ALTA
-Ventilacion espontanea

- Nosignos de sepsis
- Funciéncardiopulmonar estable

REFERENCIA

queri o de Oxigenoterapa Convencional (Fases 1011

- Gasometria adecuada

- Ecocardiografia: Presion arterial pulmonar y Shuntde D a
| bidireccionla o desaparece. Indice de McGoon adecuado

i

CIRUGIA

SEGUIMIENTO en INSN SB por:
. Pediatria - Cirugia - Gastroenterologfa - Otorrinolaringc

- Neumologia - Neurologia - Cardiologia
-Terapia Fisica y Rehabilitacion

Codigo : GPC-006/INSN-
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Supervivencia

VIL. ANEXOS

ANEXO 1: Fisiopatologfa de la insuficiencia respiratoria en Recién Nacidos con Hernia

Diafragmatica Congénita

FiERNIA DIAFRAGMA HCA CONGENITA

1

Hipoplasia pulmonar

Hipoplasia ventricular izquierda

Deficiencia de agente tensoactivo (SP-A)

[ Hipoxemia, hipercapnia, acidosis J

/

Circulacion tetal persistente
Cortocircuito derecha-izquierda
Cortocircuito intrapulmonar

AN

N\

Vasoconstriccion arterial pulmonar

'

I Hipertension pulmonarj

ANEXO 2: {ndice pulmén-cabeza, o “lunghead ratio” (LHR)

"""""""""""""" 8585 b 90

_|®Herniacion beodtica

BNo hemiacion hepatica

= 15% 16-25 25-35 35-45 45+
LHR O/E
Probabilidad de supervivencia en funcién del LHR O/E para HDC izquierda y HDC derecha

<25 25-35 35-45 45-55 =55
LHR OfEign Prenat, 2012:25:126
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LHF. esperado  Usando diametro maximos Usando trazado
Pulmon izquierdo -2 449+0 200<GA -0,004=GA® -1.424+0 176xGA -0.002=GA
Pulmon derecho -3 314+0307%GA -0.004xGAZ -2 218+0 268xGA -0.003%GA®

Férmulas para calcular el LHR esperado normal para la edad gestacional usados para el cdlculo del LHR

Tabla 2 - Protocolo de mediciéon del LHR O/E

El pulmén contralateral a la HDC debe quedar préximo a la sonda

Obtener corte axial del térax a nivel de 4 camaras cardiacas

Evitar la sombra producida por las costillas

Magnificar la imagen hasta que el térax fetal ocupe toda la pantalla

Ubicar los marcadores, o calipers, de acuerdo con el método de
medicién del area pulmonar

Divisién del area pulmonar por la CC (mm) para obtener LHR

Dividir el LHR obtenido por LHR esperado para la EG para obtener el
LHR O/E

ANEXO 3: Disefio esquematico de Arteria Pulmonar e fndice de McGoon

indice de McGoon= Diametro APD + APE
Diametro aorta (nivel diafragma)
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ANEXO 4:
Factores prondésticos prenatales para HDC LHR:
Relacién pulmén-cabeza (lung to head ratio); PPLV: porcentaje predictivo de volumen

pulmonar; RNM: resonancia nuclear magnética; APs: arterias pulmonares; LiTR: relacion
higado/térax; EG: Edad gestacional al diagndstico prenatal.

*tamano APs &
Doppler

HIGADO
% W

Modificado de Harrison MR. Javier Kattan.Rodolfo Keller, Alejandro Zavala.
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