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RESUMEN

La hernia diafragmática congénita es una afección rara pero potencialmente mortal en la que los órganos 
abdominales se hernian en la cavidad torácica, lo que conduce a la hipoplasia pulmonar y la dificultad 
respiratoria. Existe variabilidad inter-institucional para el manejo, y en este documento presenta las 
recomendaciones, basadas en evidencia, respecto al manejo en sala de partos, soportes respiratorio, 
hemodinámico y nutricional, sedación, y acceso vascular. Un adecuado manejo preoperatorio es 
fundamental para estabilizar a estos neonatos antes de la corrección quirúrgica, con el objetivo de 
mejorar la función pulmonar y el bienestar neonatal en general. En este documento, se detalla el enfoque 
preoperatorio empleado por el Texas Children's Hospital para el manejo de la hernia diafragmática 
congénita.

Palabras clave: Recién Nacido; Hernias Diafragmáticas Congénitas; Respiración Artificial; Hipertensión 
Pulmonar; Protocolos Clínicos; Guía de Práctica Clínica (Fuente: DeCS)

Preoperative management of congenital 
diaphragmatic hernia: Texas Children's 
Hospital guidelines
ABSTRACT

Congenital diaphragmatic hernia is a rare but potentially fatal condition in which abdominal organs 
herniate into the thoracic cavity, leading to pulmonary hypoplasia and respiratory distress. Inter-
institutional variability exists for disease management, and in this study, we present evidence-based 
recommendations regarding delivery room management, respiratory, hemodynamic, and nutritional 
support, sedation, and vascular access. Adequate preoperative management is essential for stabilizing 
these neonates before surgical correction, aiming to improve pulmonary function and overall neonatal 
well-being. In the present manuscript, we detail the preoperative approach employed by Texas Children's 
Hospital to manage congenital diaphragmatic hernia.

Keywords: Newborn; Hernias, Diaphragmatic, Congenital; Respiration, Artificial; Hypertension, 
Pulmonary; Clinical Protocols; Practice Guideline (Source: MeSH)

INTRODUCCIÓN

La hernia diafragmática congénita (HDC) es una entidad clínica compleja causada por un 
defecto en el desarrollo del diafragma. La herniación de las vísceras abdominales hacia el 
tórax causa compresión pulmonar e interfiere en el desarrollo pulmonar normal. Las 
manifestaciones clínicas son efecto del desarrollo bronquial y arterial pulmonar anormal, con 
hipoplasia pulmonar y vascular, hiperplasia del músculo arterial pulmonar y consiguiente 
hipertensión pulmonar (1). 

Los avances modernos en tecnología y prácticas clínicas para esta enfermedad han mejorado la 
supervivencia global al 79%, con un rango que fluctúa entre 30-60% cuando no hay anomalías 
estructurales o cromosómicas asociadas siendo la HDC aislada la que presenta las mayores de 
supervivencia (2-4). Esta variabilidad en la incidencia y la mortalidad relacionada con la HDC, 
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posiblemente debido a falta de protocolos estandarizados, 
subraya la urgencia de un enfoque integral y una atención 
especializada para mejorar los resultados. La colaboración 
interdisciplinaria entre obstetras, neonatólogos, cirujanos 
pediátricos y otros profesionales de la salud desempeña un 
papel crucial en el pronóstico de los neonatos afectados por la 
HDC (5). En este contexto, el Texas Children's Hospital, una 
institución con una reconocida trayectoria en la vanguardia 
de la cirugía pediátrica y manejo de HDC, ha desarrollado un 
conjunto de directrices preoperatorias.

Este documento tiene como objetivo detallar y compartir 
el enfoque preoperatorio, basado en la evidencia, empleado 
por el Texas Children's Hospital para el manejo de la HDC 
moderada a severa. Se abordan los aspectos clave de la 
estabilización en sala de partos, el soporte respiratorio, el 
manejo nutricional y las posibles complicaciones que los 
clínicos deben considerar al manejar a los bebés con HDC 
antes de la cirugía. A través de la difusión de la experiencia y 
prácticas basadas en evidencia, se aspira a ofrecer un marco 
de referencia que pueda ser adaptado y aplicado en otros 
centros, con el propósito final de optimizar los cuidados y los 
resultados quirúrgicos de los neonatos con esta condición. 
La intención es que estas directrices no solo sirvan como 
un recurso para la implementación de estrategias de manejo 
preoperatorio, sino que también fomenten un diálogo 
continuo y una mejora constante en el tratamiento de la HDC 
a nivel mundial. 

MÉTODO

Para esta revisión se revisó críticamente la evidencia sobre el 
tratamiento de la hernia HDC en neonatos. Los criterios de 
elegibilidad fueron aquellos estudios enfocados en neonatos 
con diagnóstico de HDC. Se revisaron artículos en los 
siguientes buscadores: PubMed, Cochrane Collaboration 
Database y Google Scholar, esta búsqueda fue apoyada 
por el Centro de Resultados Basados en la Evidencia del 
Texas Children's Hospital (TCH Evidence-Based Outcomes 
Center). Para cada intervención se realizó una pregunta 
PICO (ver material suplementario 1). Se utilizaron también 
protocolos, directrices y guías clínicas externas existentes, las 
cuáles son referidas en el texto.

RESULTADOS 

Sala de Partos

En el momento del nacimiento, se realiza de inmediato una 
intubación endotraqueal para evitar la ventilación con bolsa y 
reducir así el riesgo y daño pulmonar asociado (6). Se coloca 
un pulsoxímetro preductal y se descomprime el estómago 
con una sonda nasogástrica, manteniéndolo en succión para 
prevenir distensión estomacal e intestinal, lo que a su vez 
reduce la compresión pulmonar. El paciente debe ventilarse 
con una presión inspiratoria pico (PIP) baja para minimizar 
injuria pulmonar. En el Texas Children's Hospital (TCH) se 
utiliza PIP con objetivo <28 cm H2O. No existen estudios 
específicos para los objetivos de saturación y reanimación en 

sala de partos, y se utiliza ≥70% durante los diez primeros 
minutos tras el nacimiento y después >80% durante las dos 
primeras horas de vida. 

La administración de surfactante exógeno en el tratamiento 
de pacientes con HDC no debe realizarse de forma rutinaria 
(7,8). Sin embargo, los pacientes que fueron sometidos 
a Oclusión Traqueal Endoluminal Fetoscópica (FETO 
- Fetoscopic Endoluminal Tracheal Occlusion) puede 
presentar una disminución de los neumocitos de tipo II, lo 
que puede provocar una deficiencia de surfactante (9). Se 
puede considerar el uso de surfactante en pacientes con HDC 
que tienen antecedentes de FETO o aquellos con nacimiento 
pretérmino (<37 semanas de gestación), aunque esta es una 
recomendación débil pues la evidencia es de baja calidad. 

Además, durante la estabilización en sala de partos, se coloca 
una vía endovenosa periférica y el acceso umbilical se coloca 
en la Unidad de Cuidados Intensivos (ver Figura 1).

Ventilación y soporte respiratorio

Las estrategias de ventilación se centran en mantener 
una adecuada oxigenación y prevenir el barotrauma y el 
volutrauma. La ventilación de alta frecuencia oscilatoria 
(VAFO) ha demostrado ser efectiva en algunos casos (10-
12), aunque no se ha establecido claramente la superioridad 
de modos de ventilación de alta frecuencia sobre el soporte 
convencional (13-15). Sin embargo, hay más experiencia 
clínica con las estrategias de ventilación convencional que 
minimizan el riesgo de barotrauma y, como resultado, se 
sugiere como el método preferido de ventilación en múltiples 
guías (16-22). 

En este contexto, los médicos deben de utilizar los parámetros 
mínimos para mantener la saturación de oxígeno preductal 
por encima del 80% o la presión parcial de oxígeno preductal 
(PaO2) por encima de 40 mmHg. A su vez, es importante 
permitir una hipercapnia permisiva, definida como una 
presión parcial de dióxido de carbono [PaCO2] entre 45 y <65 
mmHg y un pH arterial >7,25 a 7,4 (18,19,23). 

El soporte respiratorio inicial para pacientes con HDC debe 
realizarse utilizando un ventilador convencional en el modo 
AC/VG (Assist Control/Volume guarantee) con ajustes 
iniciales de PEEP 5-6 cmH2O, volumen tidal (TV) 4-5 mL/kg, 
frecuencia de 40 respiraciones/min, tiempo inspiratorio (IT) 
0,3 segundos, y una concentración de oxígeno (FiO2) ajustada 
para obtener saturaciones preductales ≥80% (4,5,16,18,20-
22). Es fundamental destacar que la monitorización frecuente 
de los gases sanguíneos es esencial para realizar ajustes en los 
parámetros del ventilador, aunque esto debe considerar el 
acceso vascular adecuado.

Ventilación de Alta Frecuencia Oscilatoria

Como se menciona previamente, los pacientes con HDC 
generalmente se someten a estrategias de ventilación 
convencional suave. Este enfoque permite tolerar una 
hipercapnia permisiva mientras el pH se mantenga por encima 
de 7,25 y se logren los objetivos de saturación de oxígeno 
preductal por encima del 85%. Sin embargo, en algunos 
pacientes no se logra un intercambio gaseoso adecuado y, en 
estos casos, los clínicos deben considerar el cambio del modo 
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Figura 1. Algoritmo clínico para el manejo agudo de pacientes con hernia diafragmática congénita en
                  Sala de Partos
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de ventilación a ventilación de alta frecuencia oscilatoria (VAFO). Este cambio se contempla para aquellos pacientes no puedan 
alcanzar el objetivo de PCO2 con ventilación convencional con PIP ≤ 28 (10,16,18,24). Esta es una estrategia considerada “de 
rescate” (ver Figura 2). Una vez que se realiza la transición a VAFO, la estrategia consiste en aumentar la Presión de vía Aérea 
Media (PAM) y la amplitud (Delta P) según sea necesario para alcanzar los parámetros fisiológicos de monitorización deseados.

Figura 2. Algoritmo clínico para el manejo agudo de pacientes con hernia diafragmática congénita antes de
                 Cirugía o ECMO

Lohmann et al.

https://doi.org/10.59594/iicqp.2023.v1n2.64

Investig Innov Clin Quir Pediatr. 2023;1(2):50-8.



54

Soporte Hemodinámico

El soporte hemodinámico es un aspecto importante del 
cuidado posnatal del paciente con HDC para garantizar 
un aporte adecuado de oxígeno a los órganos vitales. 
Preferentemente, se opta por la monitorización invasiva de la 
presión arterial en lugar de la monitorización no invasiva. El 
objetivo es mantener la presión arterial media (PAM) de los 
pacientes con HDC, al igual que la de otros pacientes de la 
UCIN, entre 5-10 mm Hg por encima de su edad gestacional 
(EG) (24). Además, se deben monitorear otros signos 
clínicos de presión arterial sistémica adecuada como son una 
frecuencia cardiaca acorde para la EG, lactato por debajo de 3 
mmol/l, diuresis superior a 1 ml/kg/h y un tiempo de llenado 
capilar normal (25). 

Es importante continuar la monitorización de las saturaciones 
pre y postductal. Si existe preocupación por una perfusión 
inadecuada, tras la evaluación clínica, los médicos pueden 
considerar la resucitación con volumen o terapias vasoactivas. 
Es inusual que los pacientes recién nacidos con HDC 
requieran una reanimación volumétrica extensa, a menos 
que exista preocupación perinatal por desprendimiento de 
placenta o pérdida aguda de volumen o hemorragia. En esos 
casos, puede considerarse un bolo de 5-10 ml/kg de solución 
isotónica o hemoderivado coloide.

Cuando un recién nacido presenta hipotensión (PAM < EG), 
se inicia la dopamina como la medicación vasoactiva primaria 
(21,26,27). Una vez que la dosis de dopamina alcanza los 10 
mcg/kg/min, se introduce la hidrocortisona a una dosis de 1 
mg/kg cada 6 a 8 horas, por debajo de la dosis de estrés. La 
hidrocortisona puede ser beneficiosa en casos de hipotensión 
refractaria a la medicación vasoactiva inicial (21,22,28).

Si se requiere una dosis de dopamina de 20 mcg/kg/min, la 
medicación vasoactiva de segunda línea en la institución es 
la epinefrina. Otros medicamentos vasoactivos a considerar 
son la norepinefrina, la vasopresina, la dobutamina y la 
milrionona (21,22,29). En situaciones en las que se necesita 
un mayor apoyo vasoactivo, puede ser útil que el médico 
considere realizar un ecocardiograma para evaluar la función 
ventricular izquierda y derecha, así como la presencia de un 
conducto arterioso persistente, lo que ayudará en la selección 
de la medicación vasoactiva adecuada y en la cuantificación 
de la hipertensión (20-22,26,30).

Manejo de la Hipertensión Pulmonar

Desde un punto de vista fisiológico, la vasodilatación arterial 
pulmonar es esencial al momento del nacimiento para facilitar 
la transición de la circulación fetal a la neonatal. Sin embargo, 
los pacientes con HDC suelen experimentar hipertensión 
pulmonar persistente neonatal (HPPN), debido a múltiples 
factores que incluyen hipoplasia pulmonar, desreclutamiento 
pulmonar y remodelación vascular (1,31,32). Clínicamente la 
HPPN es uno de los principales determinantes de morbilidad 
y mortalidad en el paciente con HDC, ya que puede provocar 
derivación de la circulación, hipoxia, hipercapnia y disfunción 
cardíaca (33). 

En casos de HPPN grave, es decir, cuando está asociada a 
disfunción ventricular y/o hipotensión sistémica, se requiere 
la administración inmediata de agentes inotrópicos. El 

objetivo principal es mantener la presión arterial en los 
límites superiores de la normalidad, que generalmente oscila 
entre 45 y 55 mmHg, con el fin de minimizar la derivación de 
derecha a izquierda.

En pacientes con HPPN severa asociada a hipoxemia 
significativa por derivación derecha-izquierda y un índice 
de oxigenación (IO) superior a 25, así como saturaciones 
preductales inferiores a 85% a pesar de FiO2 al 100%, o un 
gradiente entre las saturaciones preductal y postductal ≥10%, 
se debe considerar el tratamiento con un vasodilatador 
pulmonar. Aunque el beneficio del óxido nítrico inhalado 
(iNO) en neonatos con HDC no se ha demostrado de forma 
consistente (16,34-36), este es el agente inicial preferido 
en la mayoría de los casos (34,36-38) debido a datos 
limitados y experiencias clínicas que sugieren que puede 
evitar la necesidad de requerir oxigenación por membrana 
extracorpórea (ECMO) en algunos pacientes (37,39). 
Otros vasodilatadores pulmonares como inhibidores de la 
fosfodiesterasa tipo 5 (por ejemplo el sildenafilo), análogos 
de la prostaciclina (por ejemplo, el treprostinilo, iloprost) y 
antagonistas de los receptores de la endotelina (por ejemplo 
el bosentán) se utilizan ocasionalmente en pacientes con 
HDC para tratar la HPPN refractaria o persistente, pero no se 
consideran agentes de primera línea. 

En situaciones de inestabilidad respiratoria y/o colapso 
hemodinámico que no responden al tratamiento médico 
óptimo, que incluye la asistencia ventilatoria, la asistencia 
inotrópica y el iNO, se debe considerar la derivación o 
referencia a un centro que pueda proporcionar ECMO 
(17,40,41). La terapia con ECMO se reserva para aquellos 
pacientes en los que se considera que la enfermedad pulmonar 
es potencialmente reversible, aunque, en la práctica no 
siempre es posible predecir la reversibilidad de la enfermedad 
pulmonar (42), y se ofrece a los pacientes siempre que no 
existan contraindicaciones. 

Asimismo, las indicaciones de ECMO para pacientes con 
HDC incluyen un índice de oxigenación (IO) superior a 40 
en dos mediciones separadas, una presión parcial de oxígeno 
(PO2) persistente inferior a 40 mmHg o aumento sostenido 
del lactato por encima de 3,0mmol/L, presión de vía aérea 
media (PAM) en VAFO >17 cm H2O y saturación pre-ductal 
inferior al 85% con inferior a 7,15 (24).

Sedación 

Una sedación apropiada es importante para evitar agitación 
significativa y/o desincronización con el ventilador y 
minimizar la HPPN. En algunos casos, puede resultar 
beneficioso permitir que el lactante conserve una 
contribución espontánea a la ventilación minuto, por lo tanto, 
la sedación debe ser cuidadosamente ajustada con el objetivo 
de mantener la respiración espontánea (43). Los agentes de 
elección son la morfina y se introduce midazolam de ser 
necesario. Los relajantes neuromusculares sólo se emplean 
cuando es necesario, como en caso de desincronización 
significativa con el ventilador a pesar de la optimización de 
los ajustes del mismo y la sedación, o cuando no es posible de 
llegar a la estabilidad fisiológica. Se debe prestar atención al 
impacto que tienen los agentes sedantes y narcóticos puesto 
que pueden tener un efecto sinérgico y provocar hipotensión 
arterial.
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Acceso Vascular

Los consensos actuales para el manejo de HDC recomiendan que debe establecerse un acceso venoso periférico en la sala de 
partos, mientras que los procedimientos electivos o no urgentes, como la colocación de vías umbilicales, deben llevarse a cabo 
una vez que el paciente esté en la UCIN. En los pacientes con HDC que requieran una vía venosa central, se sugiere la colocación 
inicial de un catéter venoso umbilical (CUV) y un catéter arterial umbilical (CUA). En situaciones donde no sea posible establecer 
correctamente el catéter venoso umbilical, se puede optar por utilizar temporalmente un catéter venoso umbilical de posición 
baja hasta que se disponga de una alternativa adecuada (44). 

En el Texas Children’s Hospital notifica al equipo de acceso vascular (VAT) en caso de no lograr establecer acceso umbilical 
adecuado. Esto permite la colocación de un catéter central de inserción periférica (PICC) y una vía arterial periférica en aquellos 
pacientes en los que no se haya logrado establecer acceso umbilical (ver Figura 3). En los pacientes con HDC que necesiten un 
acceso vascular a largo plazo pacientes también se colocará un PICC una vez estabilizados.

Figura 3. Algoritmo de colocación de vías para admisión de pacientes con Hernia Diafragmática Congénita

Nota: Algoritmo adaptado de Fernandes y Pammi (24)
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Manejo Nutricional

Los pacientes con HDC no deben recibir alimentación 
enteral hasta que se hayan recuperado de la cirugía y se haya 
establecido una motilidad intestinal aceptable. Este retraso 
en el inicio de la alimentación enteral es necesario debido 
a la posibilidad de obstrucción mecánica y para evitar la 
distensión que podría comprometer la expansión pulmonar. 
Posterior a la reparación de la hernia, se debe tener en cuenta 
el íleo postoperatorio, la preocupación por la perfusión 
mesentérica y a la inestabilidad fisiológica general. Por lo 
tanto, es fundamental suministrar una nutrición parenteral 
(NP) adecuada, con el objetivo de iniciarla en las primeras 
24 horas de vida.

De acuerdo a las directrices de la Sociedad Americana 
de Nutrición Parenteral y Enteral (ASPEN) para la NP, se 
busca alcanzar un objetivo de 2,5-3 gm/kg/día de lípidos y 
proteínas para los recién nacidos a término (45). Con estos 
objetivos de lípidos y proteínas, es posible proporcionar 
100-110 kilocalorías por kilogramo por día (kcal/kg/día) 
para garantizar un crecimiento somático adecuado. Además, 
una revisión retrospectiva reveló que, para un crecimiento 
adecuado, las necesidades mínimas de proteínas son ≥ 2,3 
gm/kg/día (46,47).

Los detalles sobre la nutrición post quirúrgica no se abordarán 
en esta entrega. Se espera iniciar la nutrición enteral hasta que 
el paciente se ha recuperado de la intervención quirúrgica y 
ha recuperado la función intestinal, lo que se evidenciará por 
la presencia de ruidos intestinales, salida gástrica no biliosa y 
expulsión de gases y heces. La leche humana es la nutrición 
preferida para todos los lactantes, incluidos los pacientes con 
HDC. 

Momento de reparación quirúrgica

La reparación quirúrgica del diafragma debe realizarse 
cuando el paciente haya alcanzado la estabilidad fisiológica 
(ver Figura 2). En la unidad, se define esta estabilidad 
fisiológica como presión arterial media dentro de los valores 
normales para la edad gestacional, saturaciones de oxígeno 
preductal en el rango 85-95% con una concentración de 
oxígeno inspirado (FiO2) inferior al 50%, niveles de lactato 
por debajo de 3 mmol/L, diuresis superior a 2 mL/kg y un 
gradiente de saturación preductal y postductal de menos 
de 10% (16,24,48,49). Es importante tener en cuenta que 
en situaciones clínicas no siempre es posible alcanzar esos 
parámetros, por ejemplo, no siempre se logra reducir la FiO2 
por debajo del 50% y/o mantener una diuresis óptima. En 
algunas ocasiones, la decisión de proceder a la reparación 
quirúrgica se basa en el aumento del lactato, a pesar de una 
hipertensión pulmonar relativamente leve, especialmente en 
defectos de HDC más pequeños.

En términos generales, el enfoque del equipo médico 
debe centrarse en la estabilidad fisiológica, considerando 
la hipertensión pulmonar, las saturaciones de oxígeno 
preductal, la presión arterial media y una ventilación estable 
en el contexto de una HDC que no requiera oxigenación por 
membrana extracorpórea (ECMO). En el centro, en caso de 
necesitar ECMO, se prefiere realizar la reparación quirúrgica 
de manera temprana, y nuestro objetivo es llevar a cabo la 
corrección quirúrgica en un plazo de 48 horas. El momento 

de la cirugía se basa en los parámetros de coagulación, que 
pueden ser muy inestables en estos pacientes.

Conclusión

Este documento ha detallado y compartido el enfoque 
preoperatorio empleado por el Texas Children's Hospital para 
el manejo de la HDC. Esta revisión aborda aspectos clave, 
como la reanimación en sala de partos, el soporte respiratorio, 
el manejo nutricional y las posibles complicaciones que los 
clínicos deben considerar al manejar a los bebés con HDC en 
la estabilización antes de la cirugía. Las directrices presentadas 
se basan en prácticas basadas en evidencia y en la experiencia 
acumulada en el Texas Children's Hospital. Con la difusión de 
la experiencia y enfoque, se aspira a proporcionar un marco 
de referencia que pueda ser adaptado y aplicado en otros 
centros, con el propósito final de optimizar los cuidados y los 
resultados quirúrgicos de los neonatos con esta condición.

En última instancia, estas directrices no sólo sirven como 
un recurso para la implementación de estrategias de 
manejo preoperatorio, sino que también fomentan un 
diálogo continuo y una mejora constante en el tratamiento 
de la HDC a nivel mundial. La investigación continúa y los 
avances tecnológicos prometen seguir mejorando el cuidado 
preoperatorio de estos neonatos, contribuyendo a una mayor 
calidad de vida y mejores resultados para aquellos afectados 
por esta compleja condición médica.
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