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• Alteración del desarrollo del parénquima pulmonar tanto como su vasculatura.

• Rara condición que afecta a 9-11/10.000 NV.

• Se asocia a elevada mortalidad perinatal: 71-95% de los casos.

• Gold Standard: Resonancia nuclear magnética, en casos de hernia 

diafragmática congénita.

• No se debe incluir la hipoplasia pulmonar, como hallazgo aislado, dentro de 

las anomalías congénitas de mal pronóstico vital, considerar el volumen 

pulmonar y la enfermedad de base.

Introducción

Consenso de la rama de genética de la Sociedad Chilena de Pediatría sobre las anomalías congénitas del mal pronóstico 

vital. Rev. chil. pediatr. vol.87 no.5 Santiago oct. 2016.

Jourdan E. Triebwasser. Prenatal prediction of pulmonary hypoplasia. Seminars in Fetal & Neonatal Medicine (2017) 1-5, 

http://dx.doi.org/10.1016/j.siny.2017.03.001.



• Desarrollo defectuoso pulmonar con disminución en el número de células

• Inicialmente diagnóstico histológico:

• Tejido pulmonar con peso <40% del esperado, autopsia.

• Lung/Body weight index <0,015 (<28sem)+RAC <1DS

Definición



• Etapas del desarrollo pulmonar:

• Embrionaria

• Pseudoglandular

• Canalicular

• Sacular

• Alveolar

Embriología

Jourdan E. Triebwasser. Prenatal prediction of pulmonary hypoplasia. Seminars in Fetal & Neonatal Medicine (2017) 1-5, 

http://dx.doi.org/10.1016/j.siny.2017.03.001.



• Poner alteraciones según etiología y etapa que se altera.

• Los movimientos respiratorios y la presión intraamniótica desempeñan un 

papel fundamental en el desarrollo pulmonar normal.

• Displasias esqueléticas: Compresión extrínseca torácica impide el adecuado 

desarrollo y expansión del parénquima pulmonar

Fisiopatología



• Primaria: 

• Unilateral

• Bilateral

• Secundaria:

• Ocupación cavidad torácica (más frecuente)

• Oligohidroamnios

• Caja torácica pequeña

• Compromiso funcional (neuro-muscular)

Clasificación



• Subsegmentaria

• Segmentaria

• Lobar

• Pulmonar unilateral

• Pulmonar bilateral

Clasificación

A. Salcedo Posadas. Hipoplasia pulmonar: causa de errores diagnósticos. Acta Pediatr Esp. 2006; 64: 260-268.



• Stocker: Congenital Pulmonary Airway Malformation (CPAM)

• Tipo 0

• Tipo 1

• Tipo 2

• Tipo 3

• Tipo 4

• Carece de utilidad para seguimiento y determinar pronóstico.

Clasificación



• Ecografía 2D

• Ecografía 3D

• Ecografía funcional

Ultrasonografía



• Para hernia diafragmática congénita.

• Considera al O/E LHR como predictor independiente de sobrevida y 

morbilidad a corto plazo.

• Tiene como objetivo establecer una predicción de resultado perinatal 

individual.

Estandarización de evaluación 

ultrasonográfica ERNICA

Francesca María Russo. Proposal for standardized prenatal ultrasound assessment of the fetus with congenital 

diaphragmatic hernia by the European Reference Network on Rare Inherited and Congenital Anomalies (ERNICA). 

Prenatal Diagnosis. Volume38, Issue9, August 2018. Pages 629-637.



• Tamaño pulmonar:

• LHR: Inicialmente usado en el segundo trimestre tardío, siendo <1 de mal 

pronóstico. El pulmón crece más rápido que la circunferencia craneana. 

Curva de aprendizaje: 72-77 mediciones.

• O/E LHR: Elimina el impacto de la edad gestacional en la evaluación. 

Herramienta prenatal para aconsejar a los padres del resultado de la 

gestación y para definir tratamiento. (TOTAL trial)

• E LHR= −2.2481 + (0.2712 × EG) – (0.0033 × EG2)

• https://totaltrial.eu/?id=6

Ultrasonografía

Francesca María Russo. Proposal for standardized prenatal ultrasound assessment of the fetus with congenital 

diaphragmatic hernia by the European Reference Network on Rare Inherited and Congenital Anomalies (ERNICA). 

Prenatal Diagnosis. Volume38, Issue9, August 2018. Pages 629-637.

https://totaltrial.eu/?id=6


• Posición hepática:

• Valor predictivo independiente en HDC izquierdas, no así en las 

derechas.

• Posición gástrica: 

• Método indirecto de determinar severidad en HDC izquierdas, se 

correlaciona con la porción hepática intratorácica estimada con RM.

• Correlación independiente de O/E LHR para mortalidad y morbilidad 

postnatal.

Ultrasonografía

Francesca María Russo. Proposal for standardized prenatal ultrasound assessment of the fetus with congenital 

diaphragmatic hernia by the European Reference Network on Rare Inherited and Congenital Anomalies (ERNICA). 

Prenatal Diagnosis. Volume38, Issue9, August 2018. Pages 629-637.
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Ultrasonografía

Kai-Sven Heling. Reliability of prenatal sonographic 

lung biometry in the diagnosis of pulmonary 

hypoplasia. Prenat Diagn 2001; 21: 649–657.



Ultrasonografía

Kai-Sven Heling. Reliability of prenatal sonographic lung biometry in the diagnosis of pulmonary hypoplasia. Prenat Diagn 

2001; 21: 649–657.



Eje y posición cardíaca

Lea Tuzovic, MD. Utility of Fetal Cardiac Axis and Cardiac Position Assessment in Predicting Neonatal Respiratory 

Morbidity in Fetal Congenital Lung Lesions. J Ultrasound Med 2019; 00:1–12.



Lea Tuzovic, MD. Utility of Fetal Cardiac Axis and Cardiac Position Assessment in Predicting Neonatal Respiratory 

Morbidity in Fetal Congenital Lung Lesions. J Ultrasound Med 2019; 00:1–12.

Eje y posición cardíaca



• Utilidad en displasias esqueléticas para determinar Volumen pulmonar fetal y 

predecir hipoplasia pulmonar letal. (k=0,714; p<0,001)

• Realización entre las 20 y 32 semanas.

• Letalidad parece depender del tipo de displasia esquelética 

Ultrasonografía 3D

Carolina Amorim Barros. Prediction of lethal pulmonary hypoplasia by means fetal lung volumen in skeletal dysplasias: a 

three-dimensional ultrasound assessment. J Matern Fetal Neonatal Med, Early Online: 1–6. July 2015.



• En fetos de alto riesgo de desarrollar hipoplasia pulmonar, específicamente 

anomalías renales

• Sensibilidad 94%, Especificidad 82%, VPP 83%, VPN 93%

Ultrasonografía 3D

Carolina Amorim Barros. Prediction of lethal pulmonary hypoplasia by means fetal lung volumen in skeletal dysplasias: a 

three-dimensional ultrasound assessment. J Matern Fetal Neonatal Med, Early Online: 1–6. July 2015.



• Validada desde las 22 semanas

• Permite cálculo de volumen pulmonar con mayor precisión que la 

ultrasonografía.

• Tablas de VPT (TLV) según edad gestacional (Osada: V=2,41*GA-37,6)

• Comparación del Observado vs. Esperado (Gorincour et al) (O/E TLV)

• Su precisión puede mejorar al ajustar a volumen corporal fetal.

• O/E <15% se asocia a 100% de letalidad (Anomalía congénita de mal 

pronóstico vital)

• La displasia acinar con mayor proporción de tejido cartilaginoso y menor 

tejido alveolar y vascular, se manifiesta con un aumento de la intensidad de la 

señal en comparación al hígado.

RM

Reuven Achiron. Primary Fetal Lung Hypoplasia (PFLH): Imaging and Clinical Characteristics. Ultraschall in Med 2017; 38: 

301–309.



• O/E Total fetal lung volumen (TFLV), Variación de O/E TFLV, % hernia 

hepática (LiTR), Variación TFLV/semanal

• Outcomes primarios: sobrevida, ECMO, PAH

• Promedio de edad gestacional en RM 2do trimestre 23,6+/-2,3 sem, para 3er 

trimestre 33,2+/-1,7sem. Promedio de 9,95+/-4,3sem entre dos imágenes.

• Sobrevida 79%, PAH severa 68% con requerimiento de NO y 40% requirió 

ECMO

• PAH persistente hasta el año 26%

• Promedio de días de intubación 18

• Promedio de duración de estadía 52 días

RM

Candace C. Style. Timing of Prenatal Magnetic Resonance Imaging in the Assessment of Congenital Diaphragmatic 

Hernia. Fetal Diagnosis and Therapy. August 2019.
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Candace C. Style. Timing of Prenatal Magnetic Resonance Imaging in the Assessment of Congenital Diaphragmatic 

Hernia. Fetal Diagnosis and Therapy. August 2019.



Stephanie A. Adaikalam et al. 

Neonatal lung growth in congenital 

diaphragmatic hernia: evaluation of 

lung density and mass by pulmonary 

MRI. Pediatric Research, June 2019.



Stephanie A. 

Adaikalam et 

al. Neonatal 

lung growth in 
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diaphragmatic 
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MRI. Pediatric 

Research, 

June 2019.



Takuya Kawaguchi. Original Article: A new approach using image analysis to assess pulmonary hypoplasia in the fetal 

lamb diaphragmatic hernia model. Pediatric Surgery International. August 2019. Springer-Verlag GmbH Germany, part of

Springer Nature 2019.

Estimación área bronquial
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