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Introducción

Deprest, J., Brady, P., Nicolaides, K., Benachi, A., Berg, C., Vermeesch, J., Gardener, G., & Gratacos, E. (2014). Prenatal management of the fetus
with isolated congenital diaphragmatic hernia in the era of the TOTAL trial. Seminars in Fetal and Neonatal Medicine, 19(6), 338–348. 

https://doi.org/10.1016/j.siny.2014.09.006

La hernia diafragmática congénita (HDC) es 
una enfermedad rara

Prevalencia de 1 a 4 cada 10000 nacimientos

Se clasifica como aislada o asociada a otras 
anomalías. 

HDC Aislada

Defecto anatómico Hipoplasia pulmonar

Problemas neonatales



La hernia diafragmática congénita (HDC) continua siendo un desafío para neonatólogos 
y cirujanos pediátricos.  

Introducción

La mortalidad en recién nacidos vivos con HDC es de 25-30% 

La mayoría de los no sobrevivientes mueren a causa de hipertensión pulmonar asociada 
(HDC-HP)

Gupta, V. S., & Harting, M. T. (2020). Congenital diaphragmatic hernia-associated pulmonary hypertension. Seminars in Perinatology, 44(1), 
151167. https://doi.org/10.1053/j.semperi.2019.07.006



Rol del diagnóstico prenatal

Cordier, A.-G., Russo, F. M., Deprest, J., & Benachi, A. (2020). Prenatal diagnosis, imaging, and prognosis in Congenital Diaphragmatic Hernia. 
Seminars in Perinatology, 44(1), 51163. https://doi.org/10.1053/j.semperi.2019.07.002

Estudio genético

No existe anomalía citogenética especifica asociada 2 a 33% de los casos

Aumento en diagnostico en 6 a 9%
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Cribado universal
Ecografía morfológica 2º 

trimestre

Detección de 2/3 de los casos

Manejo en centros de alta 
complejidad

Intervención pre y postnatal

Pero… Aun elevada mortalidad!

Asesoramiento padres



Evaluación prenatal - Ecografía 

Russo, F. M., Cordier, A.-G., de Catte, L., Saada, J., Benachi, A., & Deprest, J. (2018). 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, 38(9), 629–637. https://doi.org/10.1002/pd.5297

Tamaño Pulmonar1 

Índice pulmón cabeza
LHR Estimación indirecta del tamaño del pulmón contralateral a la hernia.

Corrección por edad gestacional: observado/esperado (o/e LHR).

El o/e LHR ha demostrado ser un predictor independiente de sobrevida 
postnatal.

Actualmente es universalmente aceptado como una herramienta 
prenatal para asesoramiento a los padres sobre el resultado 

perinatal.

https://doi.org/10.1002/pd.5297
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Cordier, A.-G., Russo, F. M., Deprest, J., & Benachi, A. (2020). Prenatal diagnosis, imaging, and prognosis in Congenital Diaphragmatic Hernia. 
Seminars in Perinatology, 44(1), 51163. https://doi.org/10.1053/j.semperi.2019.07.002

Posición del hígado2 

La herniación hepática es un factor predictor independiente a o/e LHR en 
HDC izquierda. 

Se considera una variable dicotómica: “arriba” o “ abajo”

La posición del estomago se ha sugerido como método indirecto de 
estimar el grado de herniación hepática.

La posición del estomago se correlaciona con el resultado postnatal 
de forma independiente del o/e LHR.
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Tamaño Pulmonar1 

Posición del hígado2 

Utilizado por la mayoría de los centros para estratificar el riesgo de los 
pacientes

También podrían predecir morbilidad neonatal a corto plazo: ventilación 
asistida, suplementación con oxígeno, necesidad de reparación quirúrgica 

y tiempo a alimentación enteral completa. 

Algunos estudios los han asociado con hipertensión pulmonar 
persistente del recién nacido

https://doi.org/10.1002/pd.5297


¿Que es hipertensión pulmonar?

Aumento de forma sostenida de la presión 
arterial pulmonar Presión arterial pulmonar promedio > 25 mmHg

No existe definición 
estandarizada para HTP-HDC

Gupta, V. S., & Harting, M. T. (2020). Congenital diaphragmatic hernia-associated pulmonary hypertension. Seminars in Perinatology, 44(1), 151167. 
https://doi.org/10.1053/j.semperi.2019.07.006



Hipertensión pulmonar asociada a HDC

Chatterjee, D., Ing, R. J., & Gien, J. (2020). Update on Congenital Diaphragmatic Hernia. Anesthesia & Analgesia, 131(3), 808–821. 
https://doi.org/10.1213/ANE.0000000000004324

Muerte Neonatal

Hipoplasia pulmonarHipertensión pulmonar

2 golpes



Hipertensión pulmonar asociada a HDC

Gupta, V. S., & Harting, M. T. (2020). Congenital diaphragmatic hernia-associated pulmonary hypertension. Seminars in Perinatology, 44(1), 151167. 
https://doi.org/10.1053/j.semperi.2019.07.006



Diagnostico de HTP-HDC

Gupta, V. S., & Harting, M. T. (2020). Congenital diaphragmatic hernia-associated pulmonary hypertension. Seminars in Perinatology, 44(1), 151167. 
https://doi.org/10.1053/j.semperi.2019.07.006

La HTP en HDC se manifiesta de forma aguda, por lo que la definición es subóptima en estos casos

Ecocardiografía

Método de cribado de preferencia.

La PAP se puede estimar evaluando la velocidad de la 
regurgitación tricúspidea.

Está evaluación será inadecuada para evaluar la velocidad en 10-
25% con hipertensión pulmonar.

Existen otros signos ecocardiográficos sugerentes de HTP
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Historia natural de HTP-HDC

Gupta, V. S., & Harting, M. T. (2020). Congenital diaphragmatic hernia-associated pulmonary hypertension. Seminars in Perinatology, 44(1), 151167. 
https://doi.org/10.1053/j.semperi.2019.07.006

70% de niños con HDC tendrán 
aumento de RSVP 38%

Necesidad de ECMO

30% de niños con HDC sin HTP 15%

60% normalizan PAP

100% mortalidad si HTP se 
mantiene por 3 semanas



Historia natural de HTP-HDC

Gupta, V. S., & Harting, M. T. (2020). Congenital diaphragmatic hernia-associated pulmonary hypertension. Seminars in Perinatology, 44(1), 151167. 
https://doi.org/10.1053/j.semperi.2019.07.006

Al mes de vida

RVSP/SBP < 0,5 98,6% sobrevida

RVSP/SBP 0,5 – 0,67 92,6% sobrevida

RVSP/SBP > 0,67 43,9% sobrevida

Hipertensión pulmonar se asocia de forma importante con la mortalidad en HDC



¿Podemos predecirlo en el periodo prenatal?

de Bie, F. R., Avitabile, C. M., Joyeux, L., Hedrick, H. L., Russo, F. M., Basurto, D., Deprest, J., & Rintoul, N. E. (2022). Neonatal and fetal therapy of congenital
diaphragmatic hernia-related pulmonary hypertension. Archives of Disease in Childhood - Fetal and Neonatal Edition, 107(5), 458–466. https://doi.org/10.1136/archdischild-

2021-322617

La identificación precoz de fetos con riesgo de HTP persistente permite asesoramiento a 
los padres en términos de selección para terapia prenatal.



¿Podemos predecirlo en el periodo prenatal?

de Bie, F. R., Avitabile, C. M., Joyeux, L., Hedrick, H. L., Russo, F. M., Basurto, D., Deprest, J., & Rintoul, N. E. (2022). Neonatal and fetal therapy of congenital
diaphragmatic hernia-related pulmonary hypertension. Archives of Disease in Childhood - Fetal and Neonatal Edition, 107(5), 458–466. https://doi.org/10.1136/archdischild-

2021-322617



Rol de predictores clásicos

Lusk, L. A., Wai, K. C., Moon-Grady, A. J., Basta, A. M., Filly, R., & Keller, R. L. (2015). Fetal ultrasound markers of severity predict resolution of pulmonary hypertension in 
congenital diaphragmatic hernia. American Journal of Obstetrics and Gynecology, 213(2), 216.e1-216.e8. https://doi.org/10.1016/j.ajog.2015.03.036

Estudio retrospectivo de 118 fetos con 
HDC izquierda

Objetivo: definir la relación entre 
marcadores de ultrasonido de severidad 

de HDC y el tiempo de resolución de 
HTP neonatal
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73% resolvió su HTP 
antes de la muerte o el 

alta

Promedio 14 días
(9 a 20)
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LHR Posición del estomagoPosición del hígado



Rol de predictores clásicos

Spaggiari, E., Stirnemann, J. J., Sonigo, P., Khen-Dunlop, N., de Saint Blanquat, L., & Ville, Y. (2015). Prenatal prediction of pulmonary arterial hypertension in congenital
diaphragmatic hernia. Ultrasound in Obstetrics & Gynecology, 45(5), 572–577. https://doi.org/10.1002/uog.13450

Estudio retrospectivo de 165 fetos con HDC

Objetivo: evaluar el rol pronostico de marcadores 
prenatales en el US y la RNM en la predicción de 

HTP en HDC aislada
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La incidencia de HTP disminuye significativamente con incremento del LHR, o/e LHR y o/e TFLV

La incidencia de HTP aumenta significativamente con presencia el hígado en el tórax.

Los marcadores usualmente utilizados en evaluación de HDC también son relevantes para la 
predicción postnatal de HTP



Otros marcadores ecográficos

Cruz-Martinez, R., Martínez-Rodríguez, M., Nieto-Castro, B., Gámez-Varela, A., Cruz-Lemini, M., Luna-García, J., & Juárez-Martínez, I. (2019). Longitudinal changes in lung
size and intrapulmonary-artery Doppler during the second half of pregnancy in fetuses with congenital diaphragmatic hernia. Prenatal Diagnosis, 39(1), 45–51. 

https://doi.org/10.1002/pd.5401

Estudio retrospectivo de 69 fetos con HDC 
izquierda no severa

Objetivo: Evaluar cambios longitudinales en el 
tamaño pulmonar y el Doppler de IPA en fetos con 
HDC y evaluar su predicción en sobrevida neonatal

Cambios longitudinales de IP-IPA
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Basurto, D., Fuenzalida, J., Martinez-Portilla, R. J., Russo, F. M., Pertierra, A., Martínez, J. M., Deprest, J., Gratacós, E., & Gómez, O. (2021). Intrapulmonary artery Doppler 
to predict mortality and morbidity in fetuses with mild or moderate left-sided congenital diaphragmatic hernia. Ultrasound in Obstetrics & Gynecology, 58(4), 590–596. 

https://doi.org/10.1002/uog.23701

Estudio retrospectivo de 70 fetos con HDC 
izquierda no severa

Objetivo: Asociación entre Doppler de IPA y 
mortalidad al alta, si mejora la predicción de 

mortalidad y su relación con morbilidad neonatal 
precoz

Doppler de arteria intrapulmonar (IPA)
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En fetos con HDC izquierda aislada o/e LHR e IP-IPA predicen de forma independiente mortalidad, 
hipertensión pulmonar y dependencia de oxígeno

IP-IPA con Z-Score de 1,5 es un factor predictor independiente de HTP

IP-IPA elevado es predictor de mortalidad, hipertensión pulmonar y necesidad de oxigeno al alta, 
independiente del tamaño pulmonar. 

Combinar la evaluación del tamaño pulmonar con el flujo pulmonar identifica al 50% de casos con HTP con 
tasa de 10% de FP.



Conclusiones

HDC es una patología rara pero con alta morbimortalidad perinatal

Los parámetros ultrasonográficos antenatales son útiles en identificar aquellos fetos con riesgo elevado de 
mortalidad. 

También son útiles en predecir aquellos neonatos que tendrán mayor morbilidad.

El Doppler de la IPA es un parámetro fácil de evaluar y también permite identificar aquellos fetos con 
mayor riesgo de morbimortalidad 
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