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RESUMEN

Introduccion y objetivos. Distintas medidas ecograficas y de re-
sonancia magnética fetal (RM) han sido descritas en el diagndstico de
malformaciones asociadas y el prondstico de la hernia diafragmatica
congénita (HDC). Hemos revisado nuestra experiencia buscando para-
metros aislados o combinados ttiles y cémo la RM puede complementar
a la ecografia.

Material y métodos. Evaluamos 29 fetos con HDC. Revisamos en
ecograffa: Lung to Head Ratio observado/esperado (LHR o/e) y en RM:
volumen pulmonar ipsilateral (VPI) y total expresado como porcentaje
del volumen pulmonar observado/esperado (VPT o/e) y porcentaje de
higado herniado (PHH). Estudiamos: supervivencia, oxigenacién con
membrana extracorpérea (ECMO) y malformaciones asociadas.

Resultados. EI LHR o/e fue la medida que mejor predijo supervi-
vencia (p< 0,05). EIl VPT o/e no predijo supervivencia ni la necesidad de
ECMO (p> 0,05). EI PHH 219% se relaciond con necesidad de ECMO.
EI VPI menor de 2 cc requirid ECMO més frecuentemente (p< 0,018) y
cuando fue de 0 cc en todos los casos. Ninguna combinacién de medi-
das de RM fue superior al LHR o/e en prediccion de supervivencia. La
RM complement a la ecografia en 4 casos: eventracién diafragmdtica
diagnosticada como HDC, HDC derecha con liquido en el saco que
sugeria quiste tordcico, diferenciacién entre bazo y pulmén que medidos
juntos sobreestimaba el LHR o/e y sospecha de sindrome de Cornelia
de Lange por malformaciones faciales.

Conclusiones. Ninguna medida aislada o combinada de RM supera
al LHR o/e en la prediccion de supervivencia. La RM se relaciona con
el prondstico y puede usarse como apoyo de la ecograffa en la toma
de decisiones. La RM aporta ocasionalmente informacién morfolégica
complementaria.
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o/e; Resonancia magnética.
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THE ROLE OF FETAL MAGNETIC RESONANCE IMAGING IN THE
STUDY OF CONGENITAL DIAPHRAGMATIC HERNIA

ABSTRACT

Introduction and objectives. Different echographic and fetal
magnetic resonance (MRI) measurements have been described in the
diagnosis of associated malformations and the prognosis of congenital
diaphragmatic hernia (CDH). We have reviewed our experience search-
ing for useful isolated or combined parameters and how MRI can com-
plement ultrasound.

Material and methods. We evaluated 29 fetuses with CDH. We
examined ultrasonography: Lung to Head (LHR o/e) and in MRI: ipsi-
lateral lung volume (IPV) and total expressed as percentage of observed
/ expected lung volume (VPT o/e) and percentage of herniated liver
(PHH). We studied: survival, ECMO and associated malformations.

Results. LHR o/e was the measure that best predicted survival
(p< 0.05). VPT o/e did not predict survival or the need of ECMO
(p> 0.05). PHH 219% was related to the need of ECMO. IPV <2 cc
required ECMO more frequently (p< 0.018) and when it was 0 cc in all
cases. No combination of MR measurements was superior to LHR o/e
in prediction of survival. MRI complemented the ultrasound in 4 cases:
diaphragmatic eventration diagnosed with HDC, right HDC with fluid in
the sac that suggested thoracic cyst, differentiation between spleen and
lung that measured together overestimated the LHR and/or suspicion
of Cornelia de Lange due to facial malformations.

Conclusions. Not a single or combined MRI measurement exceeds
LHR o/e in survival prediction. MRI is related to prognosis and can
be used to support ultrasound in making decisions. MRI occasionally
provides complementary morphological information.

Key Worbps: Congenital diaphragmatic hernia; LHR o/e; VPT o/e;
MRI.

INTRODUCCION

La hernia diafragmatica congénita (HDC) es una mal-
formacion grave. Ocurre aproximadamente 1 de cada 2.500
nacidos vivos. La supervivencia ha mejorado en los tltimos
afos gracias a los avances en el manejo respiratorio, las nuevas
terapias como la oxigenacion con membrana extracorpdrea
(ECMO), el diagndstico prenatal mds temprano y la centra-
lizacion de los pacientes en centros superespecializados(-3).
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Un buen pardmetro prenatal de hipoplasia pulmonar es
la medicion ecografica del Lung to Head Ratio observado/
esperado (LHR o/e)#), el cual es el mejor factor ecogréfico
para estimar la supervivencia®?, el grado de hipertension
pulmonar19, el tamafio del defecto diafragmético-3.11.12) y
ademds se correlaciona con la mortalidad(?.

La resonancia magnética fetal (RM) también se ha pro-
puesto como herramienta alternativa y/o complementaria a la
ecograffa, identificando que el volumen pulmonar total (VPT)
y el observado/ esperado (VPT o/e), son indicadores pronds-
ticos de supervivencia y necesidad de asistencia con ECMO,
que pueden ayudar en el consejo prenatal3-17),

Actualmente, no existe consenso de cudl es la técnica o
pardmetro medido o calculado més preciso y ttil para prede-
cir la evolucién postnatal. Por ello, hemos revisado nuestra
serie de pacientes con HDC en busca de dichos pardmetros
prenatales, ecogréficos o de resonancia magnética, aislados
o combinados, que nos permitieran planificar o predecir la
evolucion peri y postnatal. Ademds, se han analizado los casos
en los que las imdgenes de RM han complementado los datos
morfoldgicos obtenidos mediante ecografia.

MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 un estudio retrospectivo en nuestro centro de
todos los pacientes diagnosticados de HDC entre los afios
2007-2017, excluyendo los pacientes con malformaciones
asociadas y procedimientos prenatales (oclusion traqueal
mediante fetoscopia, FETO).

Para la determinacién de los marcadores prenatales de
hipoplasia pulmonar, se revisaron las ecografias prenatales
2Dy se calcul6 el Lung to Head Ratio (LHR) segin Metkus y
cols.®. EI LHR observado/esperado (LHR o/e) fue calculado
dividiendo el LHR entre el LHR ajustado a la edad gestacional
x 1004, Se estudiaron los LHR o/e entre las semanas 18-39
de edad gestacional y se dividieron en 5 grupos: < 25%, 26-
35%, 36-45%, 46-55%, > 55%)17.

Se revisaron las RM realizadas entre las 26-37 semanas
de edad gestacional. Se defini6 el porcentaje de higado in-
tratordcico (PHH) como la cantidad de higado herniado en
el espacio tordcico (independientemente al l6bulo herniado,
presencia de arteria hepdtica, vena porta o vena umbilical-
conducto arterioso) dividido entre el volumen total hepdtico.
Los fetos que no presentaban higado herniado fueron asig-
nados con el valor de 0. Se calcul6 el volumen pulmonar
ipsilateral (VPI), el volumen pulmonar total (VPT) segtin
la férmula de Rypens(® y el VPT o/e segtin la formula de
Mahieu-Caputo.

Se administré corticoide prenatal a los menores de 34
semanas de edad gestacional para la maduracién pulmonar. Se
realizd intubacion nasotraqueal de manera selectiva u orotra-
queal. Se monitorizo la saturacién preductal en mano derecha
y postductal en pie. El soporte ventilatorio fue con presiones
pico inspiratorio (PIP) y presion positiva espiratoria (PEEP)
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de 30 y 4 cmH,0, respectivamente, empleando ventilacion en
alta frecuencia (VAFO) con una presion pico maximo en via
aérea (PMA) menor de 25 cmH,0. Se mantuvo la ventilacion
con hipercapnia permisiva. Se emplearon vasodilatadores pul-
monares segin presentaran clinica de hipertension pulmonar.

Se utilizé oxigenacidén con membrana extracorpdrea
(ECMO) en los casos de hipoxia mantenida (saturacién pre-
ductal menor del 85% y postductal menor del 70%), nece-
sidad de PIP mayor 28 cmH,0 o una PMA en VAFO mayor
17 cmH,0 para mantener una saturacién preductal mayor a
85%, indice de oxigenacion superior a 40 mantenido més de
2 horas, acidosis persistente (pH menor a 7,15), y /o mala
perfusion tisular (lactato mayor a 5 mEq/L, hipotensién con
bajo gasto y oliguria mantenida 12-24 horas). Se excluyeron
de ECMO a los menores de 33 semanas y/o con peso inferior
a2.000 gramos, hipoplasia pulmonar grave con imposibilidad
de saturacién mayor al 85% e hipercapnia grave. La reparacion
del defecto se realizd tras la estabilizacidn ventilatoria.

Se analizaron datos demogréficos, supervivencia (a los
28 dias de vida y a los 6 meses) ajustadas a los factores de
confusién como herniacion tordcica del higado, edad gesta-
cional al nacimiento y al diagnéstico, necesidad de asistencia
con ECMO.

Los resultados fueron expresados como medianas y ran-
go para las variables continuas. Se realiz6 el Coeficiente de
Pearson y Rho de Spearman para la relacién de todas las
variables que median voltimenes pulmonares (LHR o/e, VPT,
VPT o/e, PHH), con un nivel de significacién p< 0,05. Se
realizé el test U Mann- Whitney y W Wilcoxon, con un nivel
de significacion p< 0,05. El drea bajo la curva (AUC) fue va-
lidado para un nivel de significacion p= 0,05. Se realiz6 una
regresion logistica multivariable para aquellas variables que
hubieran adquirido un nivel de significacion de p=0,2 en el
estudio univariante. Todos los datos fueron analizados con el
programa estadistico SPSS® Statistics version 23.

RESULTADOS

Se encontraron 29 fetos con HDC, siendo 24 vélidos para
el estudio. La edad mediana de diagndstico fue 21 semanas
(rango 12-34) y 1a del parto 38 semanas de edad gestacional
(rango 34-40). El defecto diafragmatico fue izquierdo en 21
pacientes. Se realizo la reparacion diafragmdtica a los 6 dias
de vida (1-22). No hubo diferencias significativas en cuanto
a la supervivencia segun la lateralidad del defecto. Todos los
fallecimientos se produjeron en el primer mes de vida tras un
seguimiento de 2 afios, con una supervivencia global del 50%.

Fue necesaria asistencia con ECMO en 8 pacientes, to-
dos con defectos izquierdos, con una mediana de 9 dfas de
asistencia (5-13). Hubo 3 pacientes con defecto derecho que
necesitaron ECMO, pero no se instaur6 por incumplimiento
de requisitos, y fallecieron en las primeras 24 horas.

Se relacionaron todos los pardmetros de volumetria pul-
monar (ecograficos y RM) sin encontrar correlacion entre
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Figura 1. AUC LHR o/e y PHH%.

ellos (p> 0,05), aunque si se observo una tendencia hacia
la correlacién entre el LHR o/e y el volumen pulmonar
ipsilateral (p=0,08). El1 50% de los pacientes con VPI me-
nores a 2 cc y en los tres que no se identific parénquima
en el lado afecto (0 cc) necesitaron asistencia con ECMO
(p< 0,018). En cambio, cuando se analizaron los VPT o/e, no
se encontraron diferencias significativas entre los grupos en
términos de supervivencia o de necesidad de asistencia con
ECMO. Los supervivientes tenfan un VPT o/e mayor que
los fallecidos (mediana 34% frente 25% (rango 18,8-63,6/
8,4-66) y un PHH menor (mediana 6% frente 19% (rango
0-19/ 0-34) aunque las diferencias no fueron significativas
(p> 0,05).

El PHH fue un indicador predictivo de mal prondstico,
relaciondndose significativamente con una mayor necesidad
de ECMO. La mitad de los pacientes que presentaban un PHH
mayor del 19%, y en todos los pacientes con PHH mayor del
22.5% necesitaron asistencia con ECMO, siendo un factor
muy especifico con un drea bajo la curva (AUC) 0,8 (Fig. 1),
pero no se encontraron diferencias significativas en cuanto a
términos de supervivencia.

Se realiz regresion logistica (LHR, LHR o/e, %HH, VPT
of/e, VPT), siendo de todas ellas el LHR o/e la mejor medi-
da para predecir supervivencia en la muestra (p< 0,05). Se
combinaron las medidas de resonancia magnética (VPT o/e,
VPI, VPT y VPC) y no se encontré ninguna combinacion que
predijera mejor la supervivencia que el LHR o/e.

Las imdgenes de RM completaron los datos morfoldgi-
cos encontrados en la ecografia en 4 pacientes. Se identific6
una eventracion diafragmdtica, que habia sido diagnosticada
de HDC mediante ecografia ya que existia higado herniado
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Figura 2. A) Imagen de ecograffa 2D sugestiva de HDC (herniacién
de visceras abdominales, desplazamiento mediastinico, compresién del
parénquima pulmonar). B) Imagen de RM que identifica una eventracién
diafragmética (hemidiafragma ipsilateral, ademds en la cavidad tordcica
no existen visceras abdominales y solo se identifica una elevacion de
dicho diafragma).

intratordcico (Fig. 2); una HDC derecha con saco hernia-
rio lleno de contenido liquido que sugeria el diagndstico de
quiste tordcico (Fig. 3); un caso de HDC con herniacién de
bazo donde se habia sobreestimado el LHR o/e debido a la
dificultad de diferenciar el tejido esplénico del pulmonar (Fig.
4); y completd la informacidn en un caso con sospecha de
Sindrome de Cornelia de Lange (Fig. 5).
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Figura 3. Imagen de RM donde se identifica una lesién quistica com-
patible con HDC con saco lleno de contenido liquido y no un quiste de
parénquima pulmonar.

Figura 5. Imagen de RM identificando rasgos faciales tipicos del sin-
drome de Cornelia de Lange (edema prefrontal y prenasal, retromi-
crognatia).

DISCUSION

La supervivencia de la HDC viene determinada por el gra-
do de hipoplasia pulmonar. La compresion de las estructuras
mediastinicas, asi como los cambios bioquimicos, afectan al
desarrollo de la vasculatura y del drbol bronquial, que no se
recuperan tras la reparacion del defecto diafragmatico. La
histopatologia muestra un desarrollo anormal de la arquitectu-
ra de los septos alveolares y de los acinos, asi como un menor
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Figura 4. Imagen de RM con medicién de ambos volimenes pulmo-
nares.

nimero de arteriolas y un engrosamiento su pared que facilita
una resistencia y empeora su distension(?.

Diversos pardmetros prenatales se han propuesto para esti-
mar el tamafio pulmonart>142021, Primero fue el LHR, pero al
no ser constante a lo largo de la gestacion se propuso el LHR
o/e®, el cual es factor prondstico de supervivencia indepen-
diente de la edad de la medicion”-'3. Pronto aparecerian VPT,
que parecia ser un mejor estimador de hipoplasia pulmonar®?,
y ademds cuantificaba el pulmoén ipsilateral’®. Como ventajas
de la RM se puede destacar que permite la medicién de ambos
volimenes pulmones incluso los méds pequefios, ademds de
ser una técnica mds reproducible ya que no tiene dependencia
del operador. Sus mayores inconvenientes son que se trata de
una técnica dindmica y sus imdgenes pueden verse influidas
por los movimientos fetales?.

Jani y cols.?? demostraron que el drea pulmonar y el LHR
se relacionaba con el volumen pulmonar en los fetos sanos,
manteniéndose dicha relacion en los fetos con HDC, pero
infraestimando el verdadero volumen pulmonar. Desde hace
unos afos, se estd empleando el VPT o/e para correlacionar
con el grado de hipoplasia pulmonar, describiéndose en al-
gunos articulos una alta probabilidad de mortalidad si el VPT
of/e es menor del 35%, al igual que se corrobora en nuestra
Serie(1’3'l3‘23).

Ruano y cols.® ha comparado el crecimiento pulmonar
en la HDC frente fetos sanos, identificando que los pulmones
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de los fetos con HDC izquierda tienen un patrén de creci-
miento diferente, pudiendo predecir su supervivencia por el
crecimiento del pulmén derecho. Es en las dltimas semanas
de la gestacion cuando mds se identifica dicho crecimiento,
siendo muy arriesgado pronunciarse sobre este hecho en los
fetos menores de 24 semanas®@+20),

Los fetos con mayor mortalidad son aquellos que presen-
tan higado intratordcico2027, En ocasiones, no es posible rea-
lizar una medicion precisa del PHH mediante la ecografia (2D
0 3D), ya que es dificil distinguirlo de otras estructuras, sobre
todo del intestino o del pulmén. Ruano y cols.?® proponen el
estudio mediante 2D para determinar el PHH (“Liver up”), y
comparan los resultados de 1a RM con los de ecografia 2D,
identificando que ambos son igual de precisos en un centro
especializado, asi como detectar la de necesidad de ECMO
y de mortalidad.

No solo es importante determinar la presencia de higado
herniado sino la cantidad, ya que porcentajes mayores al 21%
o ratios higado/ volumen tordcico mayores 14% son facto-
res predictores de mortalidad y necesidad de asistencia con
ECMO®@-2), al igual que ocurre en nuestra serie en la que
todos los pacientes con PHH mayor al 22,5% necesitaron
asistencia con ECMO.

Nuestro estudio fue disefiado para evaluar el papel de la
RM en el diagnéstico de HDC. Se compararon las medidas
de RM y la ecograffa 2D, y se ha identificado que el LHR
o/e era un factor predictor de supervivencia mas preciso e
independiente (Fig. 1) a diferencia del VPT o/e, con resultados
similares a los descritos(?. La RM permite realizar estudios
morfoldgicos mds precisos. En nuestro estudio, la RM com-
plet6 el estudio morfoldgico obtenido por ecografia en cuatro
pacientes: HDC derecha con saco herniario, una eventracion
diafragmética, sindrome de Cornelia de Lange y en un caso
de sobreestimacion de parénquima pulmonar. La RM es una
herramienta util en la obtencién de volumen pulmonar, as{
como para la obtencién de datos morfoldgicos, pudiendo
proporcionar informacion adicional para la realizacion de un
consejo pre y postnatal mas completo.

Entre las limitaciones del estudio cabe destacar que se
trata de una revision retrospectiva; las RM se han realizado en
diferentes semanas de gestacion, y a pesar de la correccion de
las medidas segtin la edad gestacional, en las publicaciones se
ha visto que la informacidn obtenida en edades gestacionales
mds tardias se correlaciona mejor con la evolucion postnatal.
Otra de las limitaciones podria ser haber analizado de ma-
nera conjunta todos los defectos diafragmaticos (derechos
e izquierdos) sabiendo que las hernias derechas tienen peor
prondstico al presentar mayor PHH, pero al tratarse de un
pequeiio grupo (n= 3) y no poder realizar comparaciones, se
asumid el andlisis cnjunto.

Desde el punto de vista puramente clinico, hoy en dia
sigue siendo la ecograffa la prueba de imagen méds empleada
para el screening, diagnostico y seguimiento de estos pacien-
tes. La informacion obtenida con la RM es complementaria a
la de ecografia, aporta imdgenes de ambos campos pulmonares
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y ayuda en el diagndstico de malformaciones asociadas. La
RM nos aporta informacion complementaria a la ecografia
2D, siendo recomendable la evaluacion conjunta con estas
dos herramientas©0.

CONCLUSION

Existen distintas medidas que pueden ser factores predic-
tores prenatales para identificar los fetos con hernia diafragma-
tica congénita que sobrevivirdn. La ecografia y la medicion del
LHR o/e es un buen estimador de supervivencia, es accesible
y presenta gran utilidad en el seguimiento de estos pacientes.
La resonancia magnética es una herramienta util en el diag-
ndstico de estos pacientes, y complementa la informacion
aportada por la ecografia.
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