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Resumen

Introduccion: La hipoplasia pulmonar es la anomalia congénita mas frecuentemente asociada
a mortalidad perinatal.

Material y métodos: Se ha realizado un estudio descriptivo retrospectivo de los casos de hipo-
plasia pulmonar diagnosticados entre 1995 y 2014 en un hospital universitario de tercer nivel,
analizando estudios prenatales, manifestaciones clinicas, pruebas diagnosticas, tratamiento,
datos de seguimiento a largo plazo y supervivencia.

Resultados: Se identificaron 60 casos, todos con estudio prenatal. Dieciséis recibieron
intervencion quirlrgica intraltero. La hernia diafragmatica congénita fue la entidad mas fre-
cuentemente asociada. La manifestacion clinica mas habitual fue distrés respiratorio neonatal,
hipoxemia grave y necesidad de soporte con ventilacion mecanica. Se hallé un 47% de mortali-
dad antes de los 60 dias de vida y del 75% en las primeras 24 h de vida. Durante el seguimiento
de los supervivientes se detectaron episodios de neumonias y bronquitis recidivantes, funcion
pulmonar con patrén obstructivo y aceptable calidad de vida y tolerancia al ejercicio.
Conclusiones: La elevada mortalidad neonatal y la importante morbilidad a largo plazo de la
hipoplasia pulmonar requieren de un diagnostico temprano y la intervencion de un equipo
multidisciplinar especializado.

© 2015 Asociacion Espafola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaia, S.L.U. Todos los dere-
chos reservados.

Pulmonary hypoplasia: An analysis of cases over a 20-year period

Abstract
Introduction: Pulmonary hypoplasia is the most frequent congenital anomaly associated with
perinatal mortality.

* Autor para correspondencia.

Correo electrénico: yannypaola@yahoo.es (Y.P. Delgado-Pefa).

http://dx.doi.org/10.1016/j.anpedi.2015.10.008
1695-4033/© 2015 Asociacion Espanola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.


dx.doi.org/10.1016/j.anpedi.2015.10.008
http://www.analesdepediatria.org
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.anpedi.2015.10.008&domain=pdf
mailto:yannypaola@yahoo.es
dx.doi.org/10.1016/j.anpedi.2015.10.008

Hipoplasia pulmonar: analisis de la casuistica durante 20 afos 71

Lung hypoplasia;
Pulmonary agenesis;
Congenital
diaphragmatic hernia

Material and methods: A retrospective and descriptive review was conducted on cases of
patients diagnosed with pulmonary hypoplasia between 1995 and 2014 in a tertiary univer-
sity hospital. An analysis was made of the prenatal imaging, clinical manifestations, post-natal
diagnostic tests, treatment and management, long-term follow up, and survival data.

Results: A total of 60 cases were identified, all of them with prenatal imaging. Sixteen patients
required foetal surgery. Congenital diaphragmatic hernia was the most frequent diagnosis. Main
clinical presentation was respiratory distress with severe hypoxemia and high requirements of
mechanical ventilation. Mortality rate was 47% within first 60 days of life, and 75% for the first
day of life. Pneumonia and recurrent bronchitis episodes were observed during follow-up. They
had a lung function obstructive pattern, and their quality of life and exercise tolerance was
good.

Conclusions: High neonatal mortality and significant long-term morbidity associated with
pulmonary hypoplasia requires an early diagnosis and a specialised multidisciplinary team
management.

© 2015 Asociacion Espaiola de Pediatria. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reser-

ved.

Introduccion

La hipoplasia pulmonar (HP) es una alteracién congénita
caracterizada por el escaso crecimiento y desarrollo del
parénquima pulmonar, la via aérea y los vasos pulmonares'~.
Su incidencia en la poblacion general es de 9 a 11 casos
por cada 10.000 nacimientos vivos>?, aunque esta subesti-
mada debido a casos no diagnosticados con grados menores
de HP que sobreviven al periodo neonatal?. En series de
autopsias perinatales la prevalencia varia entre 7,8 y 26%" 3,
siendo la anomalia mas frecuentemente asociada a mortali-
dad perinatal'-®.

La causa mas frecuente de HP es la secundaria al
desequilibrio entre la cavidad toracica, los movimientos
respiratorios fetales, la presion positiva del liquido pulmo-
nar fetal y el volumen normal del liquido amnidtico’”’. En
la tabla 1 se han recogido y se enumeran las entidades
mas conocidas que se asocian a HP*®°, Las manifestacio-
nes clinicas dependen del grado de afectacion pulmonar:
desde formas graves bilaterales a formas mas leves unilate-
rales o lobares"°. En el periodo neonatal puede presentarse
con insuficiencia respiratoria, hipertension pulmonar o
hemorragia pulmonar. Es caracteristica la insuficiencia res-
piratoria de inicio subito, requiriendo ventilacion mecanica
con presiones elevadas en ausencia de atelectasias y
obstrucciones®'".

En la etapa prenatal el diagnostico de sospecha se basa
en la ecografia tridimensional y la resonancia magnética
(RM), que permiten determinar el volumen pulmonar'>'3. En
la etapa posnatal se usa la tomografia computarizada (TC)
toracicay la gammagrafia de perfusion pulmonar, y la confir-
macion se hace mediante el estudio anatomopatoldgico'.

Existen distintos tipos de intervencion quirlrgica pre-
natal para paliar el grado de HP en el feto, como el uso
de drenajes en casos de hidrotdérax o la oclusion traqueal
fetoscopica con globo endotraqueal (del inglés fetoscopic
tracheal occlusion [FETO]) en casos graves de hernia diafrag-
matica congénita'*">. En la etapa posnatal, el tratamiento
consiste en garantizar el soporte que permita una adecuada

oxigenacion mientras se logra el crecimiento y desarrollo
pulmonar.

En el caso de la hernia congénita diafragmatica se ha
establecido una estrategia de tratamiento que consiste
en la reparacion quirdrgica posnatal y el uso de técni-
cas de soporte de ventilacion invasiva que permitan cierta
hipercapnia, ademas de un tratamiento intensivo contra la
hipertensién pulmonar'® 518,

La optimizacién del diagnostico, los tratamientos y los
cuidados posnatales de los pacientes afectados de HP es
motivo actualmente de distintos estudios'. El objetivo de
nuestro trabajo es describir las causas, los métodos diagnos-
ticos y la evolucion clinica de los pacientes afectados de HP
diagnosticados en un hospital universitario de tercer nivel.

Material y métodos

Se ha realizado un estudio descriptivo retrospectivo de los
casos de HP diagnosticados entre 1995-2014 en el Hospital
Universitario Vall d’Hebron de Barcelona, que fueron aten-
didos por los servicios de obstetricia, neonatologia, cirugia
pediatrica y neumologia pediatrica.

Las variables analizadas fueron: edad gestacional del feto
al diagnostico, anomalias en ecografia prenatal, interven-
cion quirlrgica prenatal, edad gestacional al nacimiento,
edad al comienzo de la clinica respiratoria, sintomatolo-
gia presentada, diagnostico etioldgico, pruebas diagndsticas
utilizadas, resultados anatomo-patologicos, lateralidad de
la afeccion pulmonar, tiempo requerido de ventilacion
mecanica y de oxigenoterapia, evolucion clinica respirato-
ria seglin presencia de infecciones y sibilancias recurrentes,
evolucion de la funcion pulmonar, calidad de vida y supervi-
vencia.

El tipo de intervenciones quirlrgicas prenatales estu-
diadas fueron: colocacion de drenajes toraco-amnidticos
en casos de hidrotérax y técnica FETO en casos de her-
nia diafragmatica congénita que cumplian los criterios de
edad gestacional menor o igual de 26 semanas y marcado-
res de alta mortalidad, como un indice pulmonar cefalico
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Tabla 1

Clasificacion de posibles mecanismos que originan hipoplasia pulmonar secundaria

Alteraciones de la cavidad toracica

Alteracion de la circulacion del
liquido pulmonar fetal

Alteracion de los movimientos
respiratorios fetales

Lesiones ocupantes de espacio
Hernia congénita Diafragmatica
Malformacion de la via aérea (p. €j.,
malformacion adenomatoidea quistica)
Derrames pleurales
Onfaloceles
Gastrosquisis
Malformaciones de la pared toracica
Cifoescoliosis
Displasias esqueléticas

Hipoplasia de cavidades
derechas o izquierdas cardiacas
Estenosis pulmonar
Oligohidramnios

Agenesia renal

Displasia quistica

Obstruccion del flujo urinario
Rotura prolongada de
membranas

Hidropesia fetal

Desordenes neuromusculares
Problemas neurologicos
Sindrome de Pena-Shokeir

(del inglés lung head ratio [LHR]) inferior a 1 o herniacion
hepatica a la cavidad toracica.

El diagnéstico de HP se baso en la gammagrafia pulmonar
de perfusion, TC toracica y en criterios clinicos. El diagnos-
tico mediante gammagrafia se hizo detectando disminucion
de la perfusiéon pulmonar y mediante TC detectando dismi-
nucion del volumen pulmonar y de los vasos pulmonares del
lado afectado respecto a los contralaterales. El diagnostico
clinico se basoé en la presencia de distrés respiratorio neo-
natal, requerimiento de ventilaciéon mecanica con presiones
elevadas y radiografia simple de tdrax con escasa aireacion
y campos pulmonares pequenos.

Se realizd exploracion funcional respiratoria en nifos
mayores de 5 aios colaboradores, espirometria forzada, ple-
tismografia y medicion de la difusion (single breath [DLCO]),
segun estandares de la European Respiratory Society (ERS).
Para ello se utilizd un espirometro Jaeger® y un pletismo-
grafo Jaeger Masterscreen™ (CareFusion, San Diego, EE.
UU.). Los datos se expresaron como Z-scores ajustados para
el sexo, la edad y la talla segn ecuaciones de la Global Lung
Initiative (GLI) 2012 y Rosenthal, respectivamente.

Para describir la calidad de vida se revisaron los datos de
historia clinica de visitas anuales como: escolaridad, tipo de
actividad fisica realizada y limitacion de esta comparada con
ninos de su misma edad normales. Se ha analizado la super-
vivencia mediante el método Kaplan-Meier en el programa
SPSS version 21.

Resultados

Se hallaron 60 casos, 33 varones (55%). Treinta y cinco casos
presentaron afectacion unilateral (21 izquierda-15 derecha)
y 24 bilateral. Todos los pacientes fueron estudiados en
el periodo prenatal mediante ecografia de 3 dimensiones;
46 pacientes mostraron alteraciones en ecografias prenata-
les: 19 oligoamnios, 21 hernia diafragmatica, 6 hidrotoérax,
2 displasia toracica, uno eventracion diafragmatica y uno
polihidramnios. La media de edad gestacional del primer
hallazgo ecografico fue de 27 semanas (rango 15-39 semanas
de gestacion). En 7 pacientes se practico una RM intradtero:
en 6 casos se confirmaron la presencia de hernia congénita
diafragmatica y la disminucién del tamafo del pulmoén ipso-
lateral, y en un caso se detecto artrogriposis y disminucion
del tamano pulmonar bilateral.

Cuatro pacientes fueron catalogados de HP primaria y
56 pacientes de HP secundaria, siendo la hernia diafrag-
matica congénita (41%) la causa mas frecuente de HP. La
etiologia hallada se describe en la tabla 2. Los 19 casos que
presentaron oligoamnios asociaban los siguientes diagndsti-
cos: malformacion renal o de la via urinaria (6 casos), rotura
prematura de membranas (5 casos, 3 de estos debido a inter-
vencion prenatal invasiva), hidropesia fetal (3 casos), hernia
congénita diafragmatica (un caso) y en uno no se establecid
agente causal. Los casos de hernia diafragmatica congénita
mostraron una LHR media de 0,89 (0,29-4,6). Quince pacien-
tes fueron sometidos a intervencion quirirgica fetal el tras
hallazgo de alteracion ecografica, 11 casos sometidos a FETO
y 5 casos con drenajes toracoamnioticos.

La media de edad gestacional al nacer fue de 33 sema-
nas (27-39 semanas). Cincuenta casos presentaron dificultad
respiratoria al nacer y un 94% (47 casos) de estos requirieron
ventilacion mecanica por hipoxemia grave, durante 9 dias de
media. Ocho pacientes presentaron hipertension pulmonar
persistente del recién nacido.

En 6 pacientes la sintomatologia fue mas tardia, siendo
diagnosticados de HP tras ser estudiados por episodios de
bronquitis recidivantes. La media de edad al diagnéstico de
estos 6 casos fue de 45 dias de vida (30-180). Cuatro casos no
mostraron ninguna sintomatologia clinica a nivel respiratorio
y el diagnostico de HP se hizo tras el hallazgo de dextrocar-
dia en el primer afo de vida, con posterior confirmacion de
sindrome de cimitarra en todos ellos.

El diagnostico de sospecha de HP se establecido en 18
pacientes (31%) con muerte neonatal temprana, mediante
criterios clinicos y radiografia simple de torax compatible.
En 31 casos (51,6%) el diagnodstico se establecio mediante
TC toracica o gammagrafia pulmonar de perfusion: 14 casos
con las 2 técnicas, 11 mediante TC y 6 mediante gammagra-
fia Unicamente. En los casos en que se utilizd gammagrafia
el valor promedio de perfusion del pulmoén afectado fue del
29% (8-44%). En 11 pacientes (19%) el diagnostico se confirmé
mediante necropsia.

Respecto a la mortalidad, un total de 28 pacientes (47%)
fallecieron antes de los 60 dias de vida, 25 murieron en el
periodo perinatal. El 75% de los fallecimientos fue en el pri-
mer dia de vida. El analisis de supervivencia de Kaplan-Meier
(fig. 1) muestra una probabilidad acumulada de muerte del
25% antes de las 12 primeras horas de vida, que aumenté al
50% a los 60 dias de vida.
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Tabla 2 Distribucion causal y evolucion de los casos diagnosticados de hipoplasia pulmonar entre 1995 y 2014
Causas de hipoplasia pulmonar NUmero de Pacientes Pacientes que requirieron Pacientes con
casos (%) fallecidos ventilacion mecanica en el ventilacion mecanica
periodo neonatal domiciliaria
Hernia diafragmatica 24 (40) 9 23 1
Izquierda 16
Bilateral 3
Derecha 5
Eventracion-paralisis 2 (3,3) 1 1
diafragmatica
Malformacion renal/via urinaria 6 (10) 2 6 3
Intervencionismo prenatal invasivo 3 (5) 3 3
Hidropesia fetal 3(5) 3 3
Rotura prematura de membranas 2 (3,3) 2 2
Mecanismo oligoamnios no causa 2 (3,3) 1
aclarada
Hidrotdrax congénito 2 (3,3) 1 1
Displasia toracica 2 (3,3) 1 1 1
Sindrome de cimitarra 5 (8,3)
Masas intratoracicas 2 (3,3) 1 1
Etiologia no aclarada (asociado a 1(1,6) 1 1
sindrome de Down)
Secuencia acinesia/hipocinesia 2 (3,3) 2 2
fetal
Primaria 4 (6,6) 2 1 1

Tras 4 pérdidas de seguimiento, se ha realizado segui-
miento a 28 pacientes durante una media de 5,8 anos
(0,9-16). De los recién nacidos que requirieron soporte
ventilatorio inicialmente, 6 pacientes requirieron poste-
riormente ventilacion mecanica domiciliaria (2 mediante
traqueostomia) durante una mediana de 36 meses y 5
pacientes requirieron oxigenoterapia domiciliaria durante
una mediana de 4 meses (rango 2-10 meses). Un paciente

Tabla 3

desarrollé hipertension pulmonar. Diecisiete presentaron
clinica respiratoria recidivante catalogada de neumonia y
bronquitis de repeticion, y 4 desarrollaron escoliosis. Se
analizaron las pruebas de funcion pulmonar de los Gltimos
5 afos (tabla 3). La espirometria fue técnicamente acep-
table en 13/28 (42,8%) pacientes (rango edad 5-17 afos);
de estos, 13 ninos, 11 tenian pletismografia técnicamente
correcta. Cinco pacientes presentaron patron obstructivo

Resultados de las pruebas de funcion pulmonar estudiadas en los Ultimos 5 afos en nifos afectados de hipoplasia

pulmonar diagnosticados entre 1995 y 2014 en el Hospital Universitario Vall d’Hebron de Barcelona

NUmero de Z-score FVC? Z-score FEV1? Z-score Z-score TLCP Interpretacion
paciente FEV1/FVC

1 -2,06 -2,7 -1,55 - Obstructivo
2 -2,85 -3,36 -1,70 -0,59 Obstructivo
3 1,18 -0,37 -2,13 - Normal

4 -2,29 -2,41 -0,44 -1,88 Restrictivo
5 -2,67 -3,43 -1,90 -0,69 Obstructivo
6 -0,19 0,08 0,37 0,05 Normal

7 -2,12 -3,92 -3,12 -0,25 Obstructivo
8 -2,84 -2,7 0,15 -2,72 Restrictivo
9 -0,49 -1,25 -1,35 1,96 Normal

10 -0,9 -1,01 -0,37 -0,08 Normal

11 0,67 -1,14 -1,00 0,14 Normal

12 -2,48 -2,24 0,35 -0,31 Obstructivo
13 0,73 0,84 0,00 0,42 Normal
Mediana -2,06 (-2,84a1,18) -2,55(-3,92a0,84) -1(-3,12a0,37) -0,25(-1,88 a 1,96)

Z-score (rango)

a Z-score: valores de referencia segiin Global Lung Function (GLI).

b 7-score: Total Lung Capacity (TLC) Plethysmoghrapy, seglin ecuaciones de Rosenthal.
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Figura 1  Curva de analisis de supervivencia Kaplan-Meier de
los casos diagnosticados de hipoplasia pulmonar.

(FEV1/FVC) < LLN (del inglés lower limits of normal), 2 pre-
sentaron patron restrictivo (FVC < limite inferior normal LN
y FEV1/FVC>LLN y TLC>LLN), y 6 patron normal, donde 2
mostraron atrapamiento aéreo. Tres mostraron resistencias
aumentadas. Los estudios de difusion en los 11 pacientes
fueron normales.

Veintidds pacientes pudieron realizar una escolarizacion
normal y describieron una correcta tolerancia al ejercicio
para su edad.

Discusion

La HP es el resultado de la interrupcién del desarrollo
pulmonar normal debido a distintos factores ain no total-
mente conocidos. Se presenta una revision detallada de los
casos diagnosticados en los ultimos 20 anos, atendidos por
un equipo multidisciplinar de un hospital universitario de
alto nivel de complejidad. Se analizan sus multiples causas,
presentacion clinica, técnicas diagnosticas, tratamientos y
evolucion.

La distribucion etiologica de los casos descritos en nues-
tro trabajo coincide con los datos de la literatura®?%?1,
donde las principales alteraciones congénitas que se aso-
cian a HP son: hernia diafragmatica, anomalias renales
y anomalias esqueléticas. Cabe destacar otras entidades
encontradas en nuestra revision como rotura prematura de
membranas por técnicas intervencionistas prenatales, tales
como fetorreducion o amniocentesis, alteraciones genéticas
(trisomia 21), y algunas menos conocidas, como la secuen-
cia de acinesia/hipocinesia fetal o sindrome de Pena-Shokeir
(2 casos en nuestra serie), que se caracteriza por polihi-
dramnios, retraso de crecimiento intrauterino, anomalias
craneofaciales y de extremidades, contracturas muscula-
res, cordon umbilical corto y HP, con supervivencia muy
limitada?>>}. Los casos de HP primaria son infrecuentes,

pudiendo ser unilaterales o lobares®. En nuestra serie, Uni-
camente el 7,8% de los casos fue catalogado de HP primaria.

En relacién con la presencia de oligoamnios, aproxima-
damente un tercio de los nuestros casos asociaron este
mecanismo de HP. Nimrod et al.’® describian un mayor
impacto de la rotura prematura de membranas cuando
ocurre en fetos menores de 26 semanas y con un oligoam-
nios superior a 5 semanas; Rotschild et al.?° detectaron
hipoplasia pulmonar hasta en un 14% de fetos menores de
29 semanas expuestos a 7 dias de bajo nivel de liquido
amniotico tras la rotura.

Otros autores han establecido una correlacion entre el
riesgo de presentar HP con el oligoamnios y la edad gesta-
cional, concluyendo que la presencia de oligoamnios durante
mas de 14 dias tras una rotura en menores de 25 semanas
de edad gestacional tiene un riesgo de mortalidad por HP de
hasta el 90%%"-?2. Aunque en nuestra serie no hemos estable-
cido subgrupos para el estudio de oligoamnios, en cuanto a
su duracion y la edad gestacional en el momento del diag-
nostico, hemos observado que la edad media al hallazgo
de oligoamnios era de 27 semanas de gestacion, hecho que
coincidiria con los datos publicados.

Paralelamente a la literatura, la malformacion congé-
nita mas frecuentemente relacionada con HP fue la hernia
diafragmatica’®?4?>, Esta entidad es el modelo que mas se
ha utilizado para el estudio de intervenciones precoces, de
la fisiopatologia, avances en cuidados perinatales y des-
arrollo de nuevas técnicas diagndsticas de HP?®. La hernia
congénita diafragmatica tiene la particularidad de que el
desarrollo de HP es inherente a la misma patologia y no
solamente debido al efecto compresivo, siendo todavia des-
conocido el mecanismo por el cual también se afecta el
pulmén contralateral al defecto herniario'”'8,

El diagnodstico prenatal de HP y su confirmacion en la
etapa posnatal precoz es de gran importancia para disminuir
la morbimortalidad de esta patologia. Por este motivo, se ha
estandarizado el uso de ecografia tridimensional y RM para el
diagndstico prenatal’® 62728, Actualmente, las recomenda-
ciones de la ERS sobre el manejo de la hernia diafragmatica
congénita incluyen la RM en el estudio prenatal de los afec-
tados, por su superior capacidad respecto a la ecografia
para identificar la herniacion hepatica al torax, diferenciar
una eventracion diafragmatica y realizar una medicion mas
certera del volumen pulmonar contralateral e ipsolateral
al defecto herniario?. Levine et al.”’ realizaron RM a 74
fetos diagnosticados de anomalias toracicas tras ecografia,
confirmando que el uso de otra técnica complementaria no
invasiva aportaba informacion adicional hasta en un 38% de
los casos y modificaba el tratamiento en el 8% de los mis-
mos. Todos nuestros pacientes fueron estudiados mediante
ecografia tridimensional durante el periodo prenatal y a los
casos graves de hernia diafragmatica también se les realizd
RM.

Entre los 24 pacientes diagnosticados de hernia diafrag-
matica congénita como causa de HP, 11 fueron clasificados
como casos de riesgo de alta mortalidad cumpliendo
criterios para intervencion prenatal quirdrgica, por lo que
fueron sometidos a técnica FETO. Las técnicas invasivas
de intervencionismo prenatal han evolucionado desde el
pinzamiento abierto de la traquea fetal, la implantacion
de un tapon traqueal, hasta la técnica FETO en la cual,
tras comprobar el crecimiento pulmonar, se retira el globo
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prenatalmente. Estas técnicas han conllevado un aumento
de la supervivencia posnatal y una disminucion de la
hipertension pulmonar secundaria’3%3",

Tras el nacimiento, el diagnostico puede sospecharse
mediante radiologia simple, cuando observamos cUpulas
diafragmaticas por encima de la séptima costilla, térax
acampanado, costillas inclinadas hacia abajo, neumotérax
o neumomediastino®>32. Las técnicas de gammagrafia pul-
monar de perfusion y TC toracica son muy Utiles para la
confirmacién diagnéstica®32’. En nuestra serie, el 50,4%
de los casos fueron diagnosticados mediante las técnicas de
gammagrafia y TC; el 31% de los casos con radiologia simple
y clinica compatible (los cuales no pudieron ser confirmados
por otras técnicas porque fallecieron de forma precoz), y el
19% mediante necropsia. El valor promedio de perfusion en
la gammagrafia hallado corrobora la gravedad de los casos,
catalogandolos de afectacion moderada cuando la perfusion
del pulmén afectado es inferior al 40%33-3°.

La tasa de mortalidad perinatal observada en nues-
tro grupo fue del 41,6%, coincidiendo con las distintas
series publicadas que describen una elevada mortalidad
perinatal?>*1%:15.25 E| andlisis de nuestros datos muestra que
la probabilidad acumulada de muerte fue del 25% antes de
las 12 primeras horas de vida y que a los 60 dias de vida
esta aumentaba hasta el 50%, hecho que confirma la nece-
sidad de disponer de un equipo multidisciplinar altamente
especializado para el manejo de estos pacientes durante la
etapa neonatal. A lo largo del seguimiento, las manifesta-
ciones clinicas mas frecuentes observadas fueron neumonias
y bronquitis recidivantes, coincidiendo con los evoluciones
descritas de pacientes con hernia diafragmatica congénita
corregida y otros casos de diagndstico tardio que evidencian
sintomas similares?®*”. Un 25% de los pacientes que requi-
rieron ventilacion mecanica inicialmente, y sobrevivieron,
precisaron ventilacion mecanica domiciliaria y dependencia
de oxigeno durante una mediana de 4 meses. Estos datos
contrastan con la literatura, donde el tiempo de soporte res-
piratorio es menor*. Ello puede ser debido a que no existen
estudios descriptivos similares al de nuestra poblacion. Por
otro lado, un 16% de nuestros pacientes desarroll6 escoliosis
asociada a la disminucion del volumen pulmonar unilate-
ral. Estudios han observado que hasta un 16% de nifios con
diagnostico previo de hernia diafragmatica presentan alguna
asimetria toracica, escoliosis 0 pectum carinatum?®*, Otros
estudios de seguimiento en nifios con hernia diafragmatica
corregida muestran un crecimiento recuperador del tamano
pulmonar, con buena tolerancia al ejercicio, pudiendo reali-
zar vida normal, a pesar de que la asimetria en las imagenes
radioldgicas persiste y los estudios de perfusion se mantie-
nen sin cambios'®. De forma similar, en nuestra serie un 77%
de los pacientes supervivientes pudieron realizar una esco-
larizacion normal y presentaron una correcta tolerancia al
ejercicio para su edad.

Respecto a los estudios de funcion pulmonar, algu-
nos autores describen un patron obstructivo en pacientes
con HP y proponen la necesidad de realizar broncoscopia
para descartar traqueobroncomalacia®. La mayoria de las
publicaciones muestran un patron restrictivo predominante,
sobre todo en pacientes que requirieron ventilacion meca-
nica u oxigenoterapia de forma prolongada®>“°. En nuestra
serie, disponemos de escasos datos de funcion pulmonar,
debido a que solo se han considerado en esta publicacion los

recogidos durante los Gltimos 5 anos porque fueron realiza-
dos por los mismos técnicos, con el mismo equipo y estrictos
criterios de calidad y aceptabilidad publicados por la ERS
para evitar sesgos. Ademas, la mayor parte de pacientes en
seguimiento son todavia no colaboradores para espirometria
o pletismografia. Nuestros resultados actuales muestran una
mayor proporcion de nifios con patron obstructivo sobre el
restrictivo en el seguimiento, tanto en la espirometria como
en la pletismografia.

La HP es una entidad donde en las ultimas 2 décadas han
evolucionado las técnicas diagnosticas e intervenciones pre-
natales y se han optimizado los cuidados posnatales. Esto ha
permitido mejorar la asistencia a estos pacientes, aunque
la morbimortalidad asociada sigue siendo importante. Cree-
mos que aun faltan estudios que permitan medir el valor de
estas intervenciones precoces sobre el posterior desarrollo
pulmonar. Asi mismo, es necesario continuar investigando
para poder identificar nuevos factores que permitan modifi-
car el curso de la HP de forma temprana y menos invasiva.

Conclusiones

La HP es una malformacion congénita de etiologia diversa,
con una frecuencia subestimada. Presenta una elevada mor-
talidad neonatal y una importante morbilidad a largo plazo,
por lo que requiere de un diagndstico temprano y la inter-
vencion de un equipo multidisciplinar especializado. El
desarrollo de nuevas técnicas diagndsticas y quirtrgicas ha
permitido mejorar la supervivencia de estos pacientes, aun-
que sigue siendo necesario seguir investigando para poder
identificar nuevos factores que permitan modificar la his-
toria natural de esta entidad y estudios a largo plazo que
evallen el efecto de dichas intervenciones.
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