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OBJETIVOS

* Describir los hallazgos de imagen de la hernia
diafragmatica congénita (HDC) en el feto, neonato,

nino y adolescente

* Detallar las ventajas y debilidades de las diferentes
pruebas de imagen para el diagnostico de la HDC

* Revisar los casos de HDC en nuestro hospital en los
ultimos 10 anos
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HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA

Malformacion DOCO comun (0,8-5/10000)
caracterizada por |a herniacion de contenido
abdominal en la cavidad toracica a traves de un

defecto en el diafragma

Su mortalidad total es dificil de calcular por Ia
“mortalidad oculta”: interrupcion del embarazo,
muerte fetal, complicaciones, parto, etc

Cortesia de la Dra. Teresa Victoria. Boston



37 Congreso — Barcelona

Nacional

AR T S

CONVENCIONES
INTERNACIONALES MAYO 2024

ez s

EPIDEMIOLOGIA

* ]a HDC es mas frecuente en el lado izquierdo (85%),
que en el derecho (13%), siendo bilateral lo menos

frecuente (2%)

* La HDC también se puede clasificar en intrapleural o
mediastinica

* HDC intrapleurales: causan efecto masa v
desplazamiento mediastinico, la mas frecuente es la

hernia de Bochdaleck (70-75%)

* HDC mediastinicas: se pueden clasificar en
retroesternales o centrales. La de Morgagni
(retroesternal), es la mas frecuente (23-28%)



Q7 Congrese — Barcelona

Nacional

AR T S

CONVENCIONES
INTERNACIONALES MAYO 2024

EMBRIOLOGIA

* El diafragma se forma entre la 42y 122 semana

* E| tendon central forma el septo transverso,
mientras que la mayor parte muscular del diafragma
se forma a travées de las membranas

pleuroperitoneales, que se fusionan con el septo
transverso y el mesenterio dorsal del esofago. Las
fibras musculares mas periféricas derivan de |a

pared abdominal

* Los fallos en este proceso provocan defectos en el
diafragma

Spinal cord

Vertebral body

Fleuroperitoneal membrane

/ Dorsal aorta
Forequt

> W)
I Inferior vena cava
septum transvers \ ’ Body wall

Imagen adaptada de Diaphragm: Anatomy | Concise Medical Knowledge

Fosthepatic mesenchymal plate”
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GENETICA

e Un 40% de las HDC se asocia a otras
malformaciones, la mayoria cardiacas

e Alrededor de un tercio de los casos de HDC ocurren
en aneuploidias, incluyendo trisomias (13,18,21),

sindrome de Turner vy tetralogia 12p

* Otros sindromes geneéticos a los que se asocia la
HDC son: Fryns, Pallister-Killian, Beckwith-

Wiedemann, Brachmann de Lange, etc
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MANIFESTACIONES CLINICAS

Las mas frecuentes Diagnosticadas tras el
* Distrés respiratorio el primer ano de vida
primer mes de vida  debidas a un defecto

* Apneas menor, por ello tienen:
* Cianosis * Sintomas

* Estridor inspiratorio gastrointestinales:

* Taquipnea dolor, vomitos,
 Retraccion de los obstruccion,

espacios intercostales  estrenimiento.
* Hallazgo incidental =
mejor pronostico
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TRATAMIENTO PRENATAL

* La oclusion traqueal endoscopica fetal (FETO) es una
tecnica minimamente invasiva utilizada en casos de

HDC grave

* Consiste en la oclusion de la traguea mediante un
balon, guiado por endoscopia y que se mantiene
hasta la semana 34

* E|l baldn disminuye la salida de liquido del pulmon vy
aumenta la presion transpulmonar, acelerando el

crecimiento pulmonar

Endotracheal
balloon

B —
R ——
| —

\
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Cortesia de la Dra. Maria Carvajo. HUVR Cortesia de la Dra. Teresa Victoria. Boston
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Cortesia de la Dra. Teresa Victoria. Feto con hernia diafragmatica izquierda tratada
mediante balon de oclusion traqueal (flecha)
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TRATAMIENTO POSTNATAL

* Ha evolucionado desde una reparacion inmediata al
nacimiento, a una cirugia diferida cuando se
controle la hipertension pulmonar

* La mejoria de la tensidon pulmonar se ha conseguido
con la mejora de las técnicas de ventilacidon para
reducir el dano a los pulmones hipoplasicos y el uso
de la ECMO para estabilizar a los mas complejos

* La cirugia postnatal incluye el cierre del defecto
diafragmatico usando un parche, mediante cirugia
abierta o laparoscopica
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DIAGNOSTICO

*la imagen es la primera herramienta para
diagnhosticar la HDC

* En el arsenal de pruebas diagnosticas encontramos
la ecografia, la radiografia simple, la TCy la RM

Prenatal _ Postnatal

Ecografia prenatal Rx de torax
RM fetal Ecografia postnatal
TC

RM posnatal
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ECOGRAFIA PRENATAL

* Método de eleccion para el diagndstico v
seguimiento de HDC

* No invasivo, barato y obtiene imagenes en tiempo
real

* Se diagnostica normalmente entre las semanas 18 y
22

* El hallazgo principal es la visualizacion de organos en
el torax fetal, como asas intestinales o higado
intratoracico

Liver

Cortesia de la Dra. Teresa Victoria. Boston
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ECOGRAFIA PRENATAL

* Otros hallazgos: polihidramnios, desviacion
mediastinica, ausencia de burbuja gastrica y burbujas
intestinales y/o higado intratoracico

* Factor pronostico:

* Lung to head ratio (LHR) ratio entre la circunferencia
toracica y la craneal

¢ <25% es un signo de mal pronostico

Ecografia prenatal con hallazgos
compatibles con HDC izquierda.
Medida de la volumetria pulmonar
(cursores) para el calculo del LHR. Se
identifican asas intestinales en
hemitorax izquierdo (flecha) vy
desplazamiento  de  estructuras
mediastinicas  hacia el lado
contralateral (punta de flecha)
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RM FETAL

* Indicado en todas las pacientes con sospecha o
diagnhostico de HDC fetal para calcular la volumetria

pulmonar

Ventajas:
* Gran contraste de tejidos

* Permite visualizar facilmente el higado en el torax y
ver el pulmon contralateral

* Descarta anomalias asociadas que puedan requerir
IVE, cirugia o tratamiento neonatal

Desventajas:
* Menor disponibilidad
* Claustrofobia materna
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RM fetal de distintas pacientes con hallazgos compatibles con HDC. A. Se identifica
higado (flecha) y asas intestinales (punta de flecha) en cavidad toracica. B. Desviacion
mediastinica (flecha) ocasionada por la herniacion de asas intestinales (punta de flecha)

en hemitorax contralateral



37 Congreso — Barcelona

Nacional

AR T S

CONVENCIONES
INTERNACIONALES MAYO 2024

RM FETAL

* Se recomienda realizarla en RM de 3 Teslas debido a
una mayor resolucion espacial y menor tiempo de
adquisicion

.

-

A

Cortesia de la Dra. Teresa Victoria. Comparacion de la resolucion de
imagen entre equiposde 1,5 T (A)y 3 T (B)
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RM FETAL

* Las secuencias T1 muestran alta senal de la glandula
tiroidea, parénquima hepatico y el meconio dentro
de las asas intestinales

* En las secuencias T2, el diafragma aparece como
una linea hipointensa bien definida

A B

S NEN

A. Secuencia T2 TruFISP en la que se aprecian asas intestinales en
cavidad toracica en contexto de HDC izquierda. B. Secuencia T1
donde se visualizan asas intestinales con contenido hiperintenso por

meconio
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Ejemplos de RM fetal. Ay B. Secuencias T2 donde se visualiza el
diafragma como una linea hipointensa bien definida (flechas). C.
Hernia diafragmatica (flecha) con asas intestinales en el torax. D.
Contenido hiperintenso en asas intestinales en secuencia T1
compatible con meconio (flecha)
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RM FETAL. FACTORES PRONOSTICOS

* Volumen pulmonar fetal:

* Volumen observado: suma
de las areas pulmonares
multiplicado por el espesor
de corte

e Se compara con los
volumenes esperados para
la edad gestacional

* Cuantifica la gravedad de |a
hipoplasia pulmonar

e Alto riesgo  (volumen
observado <25% de lo
esperado) tiene  altas
probabilidades de requerir
ECMO, desarrollar
hipertension pulmonar vy
mayor mortalidad
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FUNDACION ESPAROLA DE RADIOLOGIA MEDICA
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Ejemplo de calculo de volumetria pulmonar mediante RM fetal. Suma

de las areas pulmonares visualizadas en el estudio por el espesor de
corte
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RM FETAL. FACTORES PRONOSTICOS

e Ratio intensidad de senal
pulmonar/hepatica
medida en T2

* Se miden tres ROl en
higado y en parénquima
pulmonar contralateral a la
hernia

* La media de esos valores se
compara con los valores
normales para la edad
gestacional
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RM FETAL. FACTORES PRONOSTICOS

* Volumen de higado herniado

* >20% asocia a peor pronostico
* Indicador de supervivencia aislado mas fiable
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RM FETAL. FACTORES PRONOSTICOS

Ratio defecto-diafragma:

* Predice la supervivencia

neonatal y los fetos que se
pueden beneficiar de FETO

* Planificacion quirurgica:
para ver el tamano del
parche
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RADIOGRAFIA DE TORAX

e Al nacimiento

* Confirma el hallazgo prenatal
* Prondstico: estimacion del area radiografica toracica

* Hallazgos: herniacion de los organos abdominales al
torax, burbujas intestinales en torax, ausencia de linea
diafragmatica, desviacion de la sonda nasogastrica y del
tubo endotraqueal

Mobile
Supine U4:20n0rs

A B

A. Radiografia de torax donde se aprecia un aumento de densidad del hemitorax
izquierdo, una desviacion del tubo endotraqueal (flecha) debido al efecto masa y sonda
nasogastrica (punta de flecha) en torax debido a la herniacion del estomago . B. Otro
ejemplo de radiografia de torax donde se visualiza un aumento de densidad en

hemitorax izquierdo en relacion con HDC
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RADIOLEGS
DE CATALUNYA
Sociedad Espanola de Radiologia Médica FUNDACION ESPAROLA DE RADIOLOGIA MEDICA

RADIOGRAFIA DE TORAX

* Postquirurgica:
* Detecta complicaciones y monitoriza la reexpansion del
pulmon ipsilateral
e Util para el seguimiento de recurrencia

* Hallazgos normales: neumotorax y volumen pulmonar
reducido que se va reexpandiendo

* Mal pronostico: neumotorax persistente, derrame
pleural, quilotorax y necesidad de drenaje

Radiografias pre (A) y postquirurgicas (B) de un neonato intervenido de HDC
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FCOGRAFIA POSTNATAL

* Diagnostico diferencial con la eventracion
diafragmatica

* No descarta la recurrencia

* Hallazgos: visualizacion de asas intestinales y
organos en torax, ausencia del signho de
deslizamiento y de lineas A en |la zona afectada
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A. Radiografia de torax en la que se visualizan imagenes aereas compatibles con asas
intestinales. B. Mediante ecografia, se identifica el diafragma (flecha) y un defecto a traves

del cual se hernian asas intestinales (punta de flecha)
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RADIOLEGS
DE CATALUNYA

A. Neonato en postoperatorio de HDC, con distrés respiratorio. B. En ecografia se
identifican burbujas con nivel hidroaéreo.. C y D. Ante la sospecha de recurrencia se
realiza una TC donde se confirma la elevacion de la porcion posterior del diafragma y la

herniacion de bazo y estomago a cavidad toracica
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TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA

* Solo se debe usar en los casos en los que |la
ecografia y la radiografia no son concluyentes

* Se utiliza con contraste para la adecuada valoracion
de estructuras vasculares

“-
if

A vy B. Radiografias de torax de un paciente de 12 meses con sospecha
de recurrencia de HDC tras la reparacion donde se visualizan imagenes
compatibles con burbujas aereas en el torax. Cy D. Ventana pulmonar

de TC donde se confirma la presencia de asas intestinales herniadas
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RM POSTNATAL

* Ventajas: ausencia de radiacion, mejor
caracterizacion tisular y la posibilidad de explorar el
movimiento (CINE)

* RM pulmonar con contraste y contraste de fase
sirven para evaluar la perfusion pulmonar y detectar
la hipoperfusion del pulmon hipoplasico

INAIng=. L

a -

Cortesia del Dr. Pierluigi Ciet. Rotterdam
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SEGUIMIENTO

* Enfermedades respiratorias: sintomas secundarios a
hipoplasia pulmonar, desarrollo de EPOC o

recurrencia

* Patologia gastrointestinal: reflujo gastroesofagico,
hernia de hiato y dismotilidad intestinal

* Retraso en el neurodesarrollo por leucomalacia
periventricular, hemorragia intracraneal o

hidrocefalia
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NUESTRO HOSPITAL

e 20 casos confirmados de HDC entre 2014-2023
* Edad media de la madre 33 anos (DE: 6 anos)

* Edad gestacional media 24,7 semanas (DE: 5,6
semanas)

e 3 HDC derechas

* 7 pacientes se beneficiaron de procedimiento EXIT y
cirugia posnatal

* 5 pacientes precisaron unicamente de cirugia
posnatal

* 2 pacientes se sometieron a FETO
* 4 pacientes fueron exitus
* 4 mujeres recurrieron a IVE
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Porcentaje de organos herniados , )
Porcentaje de organos

herniados en las HDC
diagnosticadas en nuestro
hospital

Higado

Estomago

Intestino delgado

Intestino grueso

Rinonizquierdo

Bazo

Pancreas
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Media del volumen pulmonar (cc)
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Media del volumen pulmonar

14,69 de los pacientes que fueron
exitus y los que no. El volumen
pulmonar fue menor en el
grupo de pacientes que
fallecieron

Mo exitus

Exitus

Herniacion hepatica

Porcentaje de pacientes que
presentaron herniacion

Noexitus _ 25% hepatica en el grupo que

fallecio y el grupo que
sobrevivio. La mitad de los

¥itus 20%
presento herniacion hepatica
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CONCLUSIONES

* La HDC es una enfermedad compleja con
complicaciones graves y factores de riesgo
desconocidos

* La ecografia prenatal es la herramienta de cribado

* La RM fetal es la técnica complementaria en casos
moderados y severos, superior para la planificacion
quirurgica

* Las pruebas de imagen juegan un papel

fundamental para detectar las complicaciones
quirurgicas y recurrencias
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