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Resumen

Introducción:  La  hernia  diafragmática  congénita  (HDC)  continúa  siendo  un  desafío  terapéutico
en  el  periodo  neonatal.  La  clasificación  quirúrgica  según  el  tamaño  del  defecto,  recomendado
por el  Congenital  Diaphragmatic  Hernia  Study  Group  (CDHSG),  se  utiliza  para  estadificar  en
los centros  de  referencia;  los defectos  de  mayor  tamaño  se  asocian  con  peores  resultados.  El
objetivo de  este  estudio  es  describir  y  comparar  la  morbilidad  al  egreso  hospitalario  de recién
nacidos operados  de  HDC,  según  la  estadificación  quirúrgica  del defecto  propuesta  por  el  CDHSG.
Material  y  métodos:  Se  seleccionó  una  población  de pacientes  con  HDC  que  ingresaron  al  Hos-
pital  de  Pediatría  Juan  P.  Garrahan  entre  el  año  2012  y  2020,  analizándose  la  distribución,
morbilidad y  mortalidad  asociadas  al  tamaño  del defecto.  Se realizó  un  análisis  descriptivo,
con medidas  de  tendencia  central  y  dispersión,  análisis  bivariado  y  multivariado.
Resultados: Ingresaron  230  pacientes  con  diagnóstico  de HDC,  158 pacientes  fueron  operados.
Se evidenció  que  los  defectos  clasificados  como  C y  D  presentaron  mayor  riesgo  de enfermedad
pulmonar crónica  (EPC)  (OR  5,3  [IC 95%  2,2-13,4]  p  < 0,0000),  mayor  requerimiento  de  ECMO
(OR  3,9  [IC  95%  1,3-12,8]  p  <  0,005)  y  aumento  en  la  incidencia  de quilotórax  (OR  2,1  [IC  95%  0,8-
6,4] p  < 0,10),  con  respecto  a  los defectos  de menor  tamaño,  A y  B.  En  el  análisis  multivariado
se observó  que  los  defectos  de  mayor  tamaño  (C-D),  se  asocian  con  EPC  de  forma  independiente
y estadísticamente  significativa  (OR  4,19  [IC  95%  1,76-9,95]).
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Conclusiones:  Estadificar  el tamaño  del  defecto  según  la  clasificación  del  CDHSG  en  el  acto  qui-
rúrgico, unifica  criterios  de atención  y  predice  la  evolución  y  complicaciones  de  estos  pacientes
durante la  internación.
©  2024  Asociación Española de  Pediatŕıa.  Publicado  por  Elsevier  España,  S.L.U.  Este  es  un
art́ıculo Open  Access  bajo  la  CC BY-NC-ND  licencia  (http://creativecommons.org/licencias/by-
nc-nd/4.0/).
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Congenital  diaphragmatic  hernia:  relationship  between  defect  size  and  outcome.

Experience  in a reference  centre

Abstract

Introduction:  Congenital  diaphragmatic  hernia  (CDH)  remains  a  therapeutic  challenge.  The  sur-
gical classification  recommended  by  the  Congenital  Diaphragmatic  Hernia  study  group  (CDHSG),
based on  the size  of  the  defect,  is  used  for  staging  in  reference  centres.  Larger  defects  are
associated  with  poorer  outcomes.  Our  aim  was  to  describe  and  compare  the  morbidity  at hos-
pital discharge  of  newborns  who  underwent  surgical  correction  of  CDH  at the  Juan  P.  Garrahan,
according  to  the surgical  staging  of  the  defect  proposed  by  the CDHSG.
Material and  methods:  The  study  included  patients  with  CDH  admitted  to  the  Juan  P.  Garrahan
Hospital  between  2012  and  2020,  and  we  analysed  the  distribution,  morbidity  and  morta-
lity associated  with  the  size  of  the  defect.  We  carried  out  a  descriptive  analysis,  calculating
measures  of  central  tendency  and  dispersion,  and  bivariate  and  multivariate  analyses.
Results: A  total  of  230  patients  with  CDH were  admitted  and  158  underwent  surgery.  We  found
that defect  sizes  C  and  D  sizes  were  associated  with  an  increased  risk  of  chronic  pulmonary
disease  (CPD)  (OR,  5.3;  95%  CI, 2.2-13.4;  P < .0000),  need  of  extracorporeal  membrane  oxyge-
nation (OR  3.9;  95%  CI,  1.3-12.8;  P < .005)  and  chylothorax  (OR,  2.1;  95%  CI,  0.8-  6.4;  P  < .10].  The
multivariate  analysis  revealed  that  a  large  defect  size  (C-D)  was  independently  and  significantly
associated  with  CPD  (OR  4.19;  95%  CI,  1.76-9.95).
Conclusion:  Staging  the  defect  according  to  de CDHSG  classification  during  surgery  allows
the application  of  uniform  management  criteria  and  the  prediction  of  patient  outcomes  and
complications  during  the  hospital  stay.
© 2024  Asociación Española  de Pediatŕıa.  Published  by  Elsevier  España,  S.L.U.  This  is an  open
access article  under  the  CC  BY-NC-ND  license  (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/
4.0/).

Introducción

La  hernia  diafragmática  congénita  (HDC)  es un defecto
caracterizado  por la  ausencia  del cierre diafragmático,  la
presencia  de  órganos  abdominales  en el  tórax e  hipoplasia
pulmonar.  La incidencia  aproximada  es de  1 en  3.000  recién
nacidos  (RN)  vivos.  En  el  85%  de  los  casos  el  defecto  diafrag-
mático  se  produce  del  lado  posterolateral  izquierdo,  13%
del  lado  derecho,  y  solo  el  2%  bilateral.  El ascenso  de  órga-
nos  abdominales  a  la  cavidad  torácica  produce  compresión
pulmonar  y cardiaca,  lo que  complica  el  normal  desarrollo
de  estos  órganos.  La presencia  de  hipertensión  pulmonar,
secundaria  a  la  disminución  del lecho  vascular  pulmonar  que
acompaña  a  la  hipoplasia  pulmonar,  produce  severas compli-
caciones  hemodinámicas  con  elevada  morbimortalidad1---6.

La  sobrevida  es  variable  y  depende  de  factores  propios
del paciente,  como  el  grado  de  hipoplasia  pulmonar,  la  pre-
sencia  de  malformaciones  asociadas,  prematuridad,  Apgar
bajo  o síndromes  genéticos7---10.  Entre  los  factores  que  influ-
yen  con  la  evolución  de  estos  pacientes  se describen  el
correcto  manejo  perinatal,  en  un centro  con  la  compleji-
dad  necesaria  y la  experiencia  profesional  para  asegurar  una
calidad  de  atención  adecuada9,11.

Los  defectos  de mayor  tamaño se asocian  con mayor  mor-
talidad  al  compararse  con  los  defectos  más  pequeños. Las
morbilidades  específicas  en  los  pacientes  que  sobreviven  al
acto  quirúrgico  y sus  complicaciones  son diversas.  La rela-
ción  de estas  con  el  tamaño  del  defecto  continúa  siendo  un
área  de interés  en  esta compleja  enfermedad12,13.

El  objetivo  de este  estudio  es describir  y  comparar  la
morbilidad  al  egreso  hospitalario  de RN  operados  de  HDC  en
el  Hospital  de Pediatría  Juan  P.  Garrahan,  según  la  estadi-
ficación  quirúrgica  del  defecto  propuesta  por el  Congenital
Diaphragmatic  Hernia  Study  Group  (CDHSG).

Métodos

Se  llevó  a cabo  un estudio  retrospectivo,  descriptivo  y  ana-
lítico.  Se  incluyeron  todos  los pacientes  operados  de  HDC,
admitidos  en  el  Área de Cuidados  Intensivos  Neonatales  del
Hospital  de Pediatría  Juan  P.  Garrahan,  durante  el  periodo
comprendido  entre  el  1 de enero  de 2012  y  el  31  de  diciem-
bre  de  2020.

El Área de Cuidados  Intensivos  Neonatales  del  Hospital
de Pediatria  Juan P. Garrahan  es  un centro  de referencia
para  recién  nacidos  con  HDC,  nivel  IIIb.  Desde  el  año  2012
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reporta  sus  datos  al CDHSG.  Ingresan  anualmente  entre  25  a
30  pacientes,  algunos  de  ellos  derivados  de  otros  centros14.

Se  excluyeron  los pacientes  no  operados,  los  pacientes
operados  que  fallecieron  previo  al  egreso  y  los  pacientes
operados  que  no  fueron  clasificados  según  la estadificación
del  CDHSG.

El  CDHSG  es  un registro  colaborativo,  multicéntrico,  de
pacientes  con  HDC15.  Este  grupo  propone  la clasificación
quirúrgica  según  el  tamaño  del  defecto  observado  por el
cirujano  durante  el  acto  quirúrgico,  clasificándose  en  defec-
tos  A,  B, C y D, según  la  observación  directa  del defecto
en  orden  progresivo.  Los  defectos  de  tipo  A son los  más
pequeños,  con  presencia  de  más  del  90%  del hemidiafragma
y  compromete  menos  del  10%  de  la pared  costal.  Los  defec-
tos  de  tipo B  presentan  entre  un  50-75% del hemidiafragma
y  comprometen  a menos  del  50%  de  la pared  costal.  Los
defectos  tipo  C  presentan  menos  del 50%  del hemidiafragma
y  comprometen  a más  del 50%  de  la pared  costal.  Los  defec-
tos  de  tipo  D son  los  más  grandes,  presentan  menos  de 10%
del  hemidiafragma  y  comprometen  a más  del  90%  de  la pared
costal16.

Se definieron  como  variables  descriptivas,  el  peso  al
nacer  (PN),  la  edad  gestacional  (EG),  sexo,  lateralidad
del  defecto  (derecha-izquierda),  presencia  de  diagnóstico
prenatal,  derivación  desde  otra  institución,  presencia  de
síndrome  genético  o  malformaciones  asociadas.

Como  variables  de  resultado  se analizaron  la  presen-
cia  de  enfermedad  pulmonar  crónica  (EPC),  definida  como
necesidad  de  soporte  respiratorio  por  más  de  30  días,  días
de  nutrición  parenteral  (NP),  los  días  de  internación  y  el
requerimiento  de  oxigenación  por membrana  extracorpó-
rea (ECMO).  Se  analizó  la  presencia  de  complicaciones,
entre ellas,  trombosis  venosa  profunda  (TVP),  diagnosti-
cada  por  ecografía  doppler,  reflujo  gastroesofágico  (RGE)
por  diagnóstico  clínico  y/o  radiológico,  neumotórax  (NTX)
diagnosticado  por radiología,  quilotórax  (QTX),  diagnosti-
cado  por  la presencia  de  líquido  pleural  de  características
quilosas,  que  requiere  colocación  de  tubo  de  drenaje  y
tratamiento  médico  dietético  y la presencia  de  lesiones
patológicas  en  la  ecografía  cerebral.  Se  realizó  seguimiento
de  la  evolución  de los  pacientes  hasta  el egreso  hospitalario.

Para  el  análisis  estadístico  de  las  variables  numéricas  se
reportan  medidas  de  tendencia  central  y  su dispersión  y
porcentaje  para  variables  categóricas.  Se  utilizó  test  de Wil-
coxon  para  la comparación  de  variables  numéricas,  Kruskal
Wallis  para  análisis  de  múltiples  variables  y test  de  Chi2 para
variables  categóricas.  La  población  se dicotomizó  en dos  gru-
pos:  menor  tamaño  del defecto  (A-B)  y mayor  tamaño del
defecto  (C-D).  Se  realizó  análisis  bivariado  y multivariado,
con  regresión  logística  múltiple  ajustada  por  el  test  de Hos-
mer Lemershow.  Se  consideró  significativa  una  p  < 0,05.  Para
el  análisis  se  utilizó  el  paquete  estadístico  STATA SE  12  (Sta-
taCorp  LP,  EE.  UU.).  El  estudio  fue  aprobado  por la Dirección
de  docencia  e  investigación  y por  el  Comité  de  Ética  del
Hospital  de  Pediatría  Juan  P.  Garrahan.

Resultados

Durante  el  periodo  de  estudio,  ingresaron  al  Área de  Cui-
dados  Intensivos  Neonatales  del Hospital  de  Pediatría  Juan
P.  Garrahan,  230 pacientes  con  diagnóstico  de  HDC.  Fueron

excluidos  72  pacientes;  de  estos,  40  fallecieron  previo  a la
cirugía,  25  fallecieron  posterior  a la reparación  quirúrgica,
y  siete  pacientes  operados  que  no  fueron  clasificados  según
la  estadificación  del CDHSG.  Se  sometieron  a análisis  a  158
pacientes  (Fig.  1).

Las  características  demográficas  de los  pacientes  se  pre-
sentan  en la  tabla  1.

De  acuerdo  a la  estadificación  quirúrgica  del  CDHSG,  se
observó  que  los  defectos  más  frecuentemente  observados
fueron  B y  C,  siendo  ambos  extremos  del tamaño A y  D,
menos  del 10%  (Fig.  2).

En  la tabla  2 se  describen  las  variables  de estudio según
el  tamaño  del  defecto.

La  mortalidad  según  el  tamaño del  defecto pudo eva-
luarse  sólo en 25  pacientes  que  fallecieron  posterior  a la
reparación  quirúrgica.  De ellos,  el  95% eran  defectos  C  y D.

Se  analizaron  las  morbilidades  que  aparecieron  durante
la  internación,  en relación  con  el  tamaño  del defecto.  Se  evi-
denció  una  asociación  estadísticamente  significativa  entre
el  tamaño  del  defecto  y  la  presencia  de EPC,  QTX,  requeri-
miento  de ECMO  (Fig.  3).

También  se observó  una  asociación  entre  tamaño  del
defecto  con días  de internación  y días  de NP  (Figs.  4  y 5).

El  resto  de  las  variables  (RGE,  TVP,  NTX  y ecografía
cerebral  patológica),  no  mostraron  una  asociación  estadís-
ticamente  significativa.

En  el  análisis  bivariado  se evidenció  que  los defectos  C
y  D  presentaron  mayor  riesgo  de EPC (OR  5,3  [IC 95%  2,2-
13,4]  p < 0,0000),  requerimiento  de ECMO  (OR  3,9  [IC  95%
1,3-12,8]  p  < 0,005)  y  quilotórax  (OR  2,1  [IC 95%  0,8-6,4]
p  <  0,10).

En  el  análisis  multivariado,  introduciendo  las  variables
EPC,  ECMO  y  quilotórax,  se observó  que  los  defectos  de
mayor  tamaño  (C  y D),  se  asocian  con  EPC  de forma  inde-
pendiente  y estadísticamente  significativa  (OR  4,19  [IC  95%
1,76-9,95]).  El modelo  demostró  un  adecuado  ajuste  y  dis-
criminación,  test  de Hosmer  Lemeshow  p =  0,1.

Discusión

La  HDC  continúa  siendo  un  desafío  terapéutico.  En los  últi-
mos  años  el  aumento  de la sobrevida  en  esta patología
trajo  aparejado  un  aumento  de la  morbilidad  a largo  plazo,
entre  ellas  desnutrición,  enfermedad  pulmonar  crónica  y
alteraciones  del neurodesarrollo,  condiciones  que afectan
la  calidad  de vida  de estos  pacientes17.  Este  estudio  mues-
tra  una  relación  entre  tamaño del defecto  y  morbilidad  a
corto  y  mediano  plazo.  A  mayor  tamaño del defecto,  mayor
incidencia  de quilotórax,  requerimiento  de ECMO  y  EPC.  Esta
relación  se observó  tanto  en  HDC  izquierdas  como  derechas.
Esto  coincide  con reportes  de  otros  autores,  donde  obser-
van  que  la  morbilidad  asociada  a defectos  grandes,  no  se  ve
afectada  por  la  lateralidad18.

La estadificación  propuesta  por  el  CDHSG  es una  clasifica-
ción  anatómica  que  permite  unificar  los  criterios  quirúrgicos
de  gravedad  y  establece  una  fuerte  asociación  con  la
mortalidad12.  Lally et  al.,  reportaron  que  esta  estadifica-
ción  en  cuatro  niveles  (A,  B,  C  y D),  divididos  cada  uno
según  la  presencia  o no  de cardiopatía  congénita,  se relacio-
nan  con  una  sobrevida  del 99  al  39%,  en orden  decreciente,
y  una  sobrevida  del  0%  para  aquellos  pacientes  no  opera-
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Figura  1  Flujograma  de  estudio.

Tabla  1  Características  demográficas  de  los pacientes  con
HDC

HDC  n  =  158

Peso  al  nacimiento  (g)  2.952  (DE  +/-  490)
Edad  gestacional  (semanas)  37,3  (DE  +/-  1,6)
Sexo  masculino  (%)  57
Lado  izquierdo  (%)  85
Diagnóstico  prenatal  (%)  64
Pacientes  derivados  (%)  54
Requerimiento  ECMO  (%)  22
Síndrome  genético  (%)  6

dos.  En  este  mismo estudio  concluyen  que  la  estadificación
del  tamaño tiene  el  simple  objetivo  de  unificar  el  reporte
y  no  de  ser  utilizada  como  factor  predictor  de  resultado16.
En nuestro  estudio,  la presencia  de  cardiopatía  congénita
es  infrecuente,  solo  dos  pacientes  presentaron  cardiopatía
congénita  con  indicación  quirúrgica,  ambos  casos  fallecieron
previo  al  egreso  hospitalario,  por  lo cual  fueron  excluidos  del
análisis.

Morini  et  al.,  observaron  que  el  tamaño  del defecto  se
relaciona  con  el grado  de  alteración  del  desarrollo,  como
la  presencia  de  hígado  en  tórax,  las  malformaciones  cardia-
cas y otras  malformaciones  asociadas,  concluyendo  que  el
tamaño  del  defecto  podría ser un  marcador  de  la  alteración

Figura  2  Distribución  de  los  pacientes  según  el tamaño  del
defecto  observado,  expresado  como  número  total  de pacientes.

del  desarrollo  y,  por lo tanto,  podría  explicar  su relación  con
el  resultado19.

En  una  revisión  sistemática,  se observó  que  las  com-
plicaciones  pulmonares  fueron  más  comunes  en pacientes
que  se  sometieron  a  reparación  de la  hernia  con  parche  o
que  habían  ingresado  en ECMO. Los pacientes  reparados  con
parche  son a menudo  los  pacientes  con los  defectos  más
grandes,  razón  por  la  cual la reparación  con parche  podría
ser  utilizada  como  un marcador  de  gravedad20.  El tamaño de
defecto  se asoció  fuertemente  con  morbilidades  específicas.
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Tabla  2  Comparación  de  resultados  según  tamaño  del  defecto

Tipo  A  Tipo  B Tipo  C Tipo  D p

RGE  (%) 40  77  73  86  0,27
EPC (%)  0  11,5  38,8  714  0,000
TVP (%)  0  10,1  13,6  33,3  0,3
Quilotórax (%)  0  7,6  14,9  57,1  0,002
Neumotórax  (%)  0  8,6  4,4  14,3  0,28
Ecografía cerebral  patológica  (%) 0  5,2  9 14,2  0,62
ECMO (%)  0  7,4  22,4  14,3  0,005
Días de  NP*  17  (14-18)  17  (12-29)  27  (19-36)  54  (23-56)  0,0001
Días de  internación* 26  (21-45) 45  (27-67) 79  (47-104)  82  (52-147)  0,0000

* Los resultados se  expresan como mediana con rango intercuartilo.
RGE: reflujo gastroesofágico; EPC: enfermedad pulmonar crónica; TVP: trombosis venosa profunda; ECMO: oxigenación por membrana
extracorpórea; NP: nutrición parenteral.

Figura  3  Morbilidad,  complicaciones  y  requerimientos  de  ECMO,  según  tamaño  del  defecto.
RGE: reflujo  gastroesofágico;  EPC:  enfermedad  pulmonar  crónica;  TVP:  trombosis  venosa  profunda;  QTX:  quilotórax;  NTX:  neumo-
tórax; ECMO:  oxigenación  por  membrana  extracorpórea.
* P  <  0,05.

Guglielmetti  et  al.,  describieron  que  el  tamaño  del defecto
es  el  mayor  predictor  de  requerimiento  de  fundoplicatura
esofágica  (cirugía  de  Nissen),  por  reflujo  gastroesofágico
grave  en  el  análisis  multivariado  (OR  6,93  [IC  95%  3,17-17,07]
p  <  0,0001).  Esto no  se  ha observado  en  nuestro  estudio.  Si
bien  la incidencia  de  RGE  es  similar  a la  reportada  en  este
estudio,  no  se realizó  en  nuestro  centro  ninguna  fundupli-
catura  en  el  periodo  de  estudio  y los  pacientes  recibieron
tratamiento  farmacológico21.  Putnam  et  al.,  describen  en
una  población  de  3.665  pacientes  de  la base  de  datos  del
CDHSG,  una  asociación  entre  el  tamaño del  defecto  y  la esta-
día  hospitalaria  (defecto  tipo A,  22  días  vs.  defecto  tipo  D,
89 días)  así  como  también  mayor  morbilidad  respiratoria,
gastrointestinal  y neurológica.  En  el  análisis  multivariado
mostraron  que  el  tamaño  del  defecto  fue  el  predictor
más  importante  de  la morbilidad  al  egreso  hospitalario.

También  realizaron  un  análisis  temporal  entre  los  años
2007  y  2014,  describiendo  que la  morbilidad  disminuye  en
defectos  pequeños  y se mantiene  estable  en defectos  mayo-
res.  Este  estudio  presenta  algunas  similitudes  con  nuestros
hallazgos,  la  morbilidad  respiratoria  al  egreso  fue  la varia-
ble  que  más  fuertemente  se asoció  al  tamaño del defecto  en
el  análisis  multivariado.  El resto  de las  variables  en nuestro
estudio  no  han  llegado  a mostrar  una  asociación  estadísti-
camente  significativa,  probablemente  por el  tamaño de  la
muestra13.

En el  análisis  de  la  distribución  del  tamaño  del  defecto
encontrada  en nuestro  centro,  observamos  algunas  diferen-
cias  en  comparación  con  el  reporte  de  CDHSG.  Por  ejemplo,
en  nuestro  centro  los  defectos  tipo  D representan  un  5%,
mientras  que  en  el  CDHSG  representan  un  13%. Esto tam-
bién  ocurre  con los  defectos  de tipo  C, que  en  nuestro centro
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Figura  4  Días  de  NP  (nutrición  parenteral)  según  el  tamaño
del  defecto.

Figura  5  Días  de  internación  según  tamaño  del  defecto.

representan  un 37%  vs.  el 30%  del CDHSG.  Esto podría  expli-
carse  debido  a la subjetividad  del observador,  ya  que  en
nuestro  centro  solo  se considera  de  tipo  D  a las  agenesias
diafragmáticas  completas16,22.

Entre  las fortalezas  de  este estudio  podemos  destacar
que,  por  ser  un reporte  de  único  centro,  se  mantiene  la
homogeneidad  en  los  tratamientos;  se cumple  con  el  mismo
protocolo  en todos  los  casos  y  un  solo  equipo  quirúrgico
clasificó  el  tamaño del defecto.

Entre  las  limitaciones,  podemos  mencionar  que  el  análisis
de la morbilidad  se realizó  solamente  al  egreso  hospitalario,
sin  tomar en  cuenta  la  aparición  de  nuevas  morbilidades  en
el  seguimiento  a  largo  plazo.  Cabe  aclarar  que  todos  estos
pacientes  son  evaluados  en  la  edad  pediátrica  por el  equipo
de seguimiento  de  la institución.

Conclusiones

En  este estudio  el  tamaño del defecto  demostró  una  asocia-
ción  estadísticamente  significativa  con  la  presencia  de  EPC,
requerimiento  de ECMO,  quilotórax,  días  de  internación  y
días  de NP.

Estadificar  el  tamaño del  defecto,  según  la clasifica-
ción  del CDHSG,  unifica  criterios  de  atención  y  predice
la  evolución  de  estos pacientes  durante  la  internación.  El
seguimiento  a  largo  plazo  de estos pacientes  y sus  resulta-
dos  darán  cuenta  de la  capacidad  predictiva  del tamaño  del
defecto.
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