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ABSTRACT

RENATAL ULTRASONIC DIAGNOSIS OF CON-
ENITAL DIAPHRAMATIC HERNIA.

Tw ocases of Congenital Diaphragmatic Har-
la diagnosed by ultrasounds during pregnacy
e reported. One cf them died depiste of early
espiratory assistance and at post mortem sho-
ed an hypoplasia of both lungs. The second
ewborn had a better respiratory function and
esponded well to treatment.

The Authers believe that planned, early
reatment on the basis of ultrasonic prenatal
lagnosis may improve survival of many cases
i congenital diaphragmatic hernia preventing
etere respiratory disturbances and irreversible
ight to left shunting responsible for fatal sut

Kev words: ultrasonozraphy, diaphragmaric
lernia, congenital anomalies,

La possibilita di una diagnosi prenatale eco-
afica di quadri malformativi congeniti ha for-
iito, negli ultimi anni, un valide contributo per
| correzione chirurgica di molti di essi.

Nel caso dell'ernia diaframmatica congenita
posterc-laterale tale contributo va valutato alla
e di alcune consideraziuni preliminari. E' no-
0 infatti come in questa malformazione conge-
ita vi sia il concorso di diversi fattori progno-
ici non sempre correttamente quantificabili.

L'ipoplasia polmonare, omolaterale al difetto

iaframmatico, o talvolta bilaterale, sembra a-
e un rucle primario mentre minore impor-
@nza rivestono il ritarde di accrescimento in-
rautering, le malformazioni associate, I'ampies-
@ della breccia diaframmatica ed i visceri ad-
dominali erniati, nonché le maodalita di correzio-
e chirurgica, (%% *)

Cid spiega 'apparente paradosso di quei neo
afi che presentano un decorso estremamente
morevole pur essendo giunti alla diagnosi ed
| trattamento dopo 18-24 ore mentre assai pep
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giore ¢ la prognosi per quei casi giunti prima
di tale termine. (7)

Vi ¢ dungue una turba primitiva deali scam-
bi alveolari ¢ della emodinamica cardiopolmo-
nare verso la guale va indirizzata la terapia di
questi pazienti, Farmaci come la Tolazolina (%)
agiscono, tra laltro, riducendo le resistenze pol
nonari « attive » legate all'ipossia ed all'acidosi
ma frovano un limite in quelle « passive » da
ipoplasia polmonare marcata. Inoltre 'esperien
za comune di casi che dopo un'apparente rispo-
sta positiva peggiorano rapidamente sino al de
cesso, induce a ritenere che esista una complessa
interreazione tra vasodilatatori e vasocostritto-.
ri endogeni nella fase di circolazione transizio-
nale su cui non & ancora possibile, allo stato
attuale, un  efficace intervento farmacologi-
co (*F0,

Mon dimentichiamo infine che, anche in as
senza di ipoplasia polmonare significativa, una
grave ¢ letale turba degli scambi alveolari pui
ricondursi ad un enfisema polmonare interstizia-
le da « barotrauma » (*). Questo & solito verificar-
s1, spesso in maniera inavvertita, nel corso della
venlilazione assistita e tanto pilt gquanto precoce
ed acuto sia il distress respiratorio ed energici e
protratti gli sforzi rianimatori.

In questo quadro, la possibilita di una diagno-
si prenatale di ernia diaframmatica congenita non
influenzera certamente la prognosi di quei casi
in cui comungue, allo stato attuale, la grave ipo-
plasia polmonare mono o bilaterale, non con-
sente la sopravvivenza, né tanto meno di quei
casi pressocché asintomatici che tollerano in ma-
niera soprendente la presenza dell’ernia diafram-
matica. La diagnosi prenatale trova una sua va-
lidissima collocazione in quei casi in eni Pinstau-
rarsi del distrett respiratorio dopo la nascita
artivi quei meccanismi a carico del circolo car-
diopolmonare, gia menzionati e sui geali non &
sempre efficace la terapia respivatoria.

Sono facilmente intuibili, in questi pazienti,
i vantagzi del poter iniziare 'assistenza dopo par-
to cesaren ¢ prima dell'esordio sintomatologico.
C'C inoltre da tener conto che tutiora esiste
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wa « mortalith occulta » da ernia dialrammatica
congenita anche in paesi a livello sanitario sod-
disfacente () che ¢ pari a quella clinicamente
wrificabile ed & da riferire a tutti quei casi non
diagnosticati correttamente alla nascita.

La possibilith di un riconoscimento precoce
della malformazione non soltanto & in grado di ri-
durre tale mortalita, ma di anche il modo di con-
eentrare tali nascite in centri ove sia possibile
procedere ad un trattamento completo ed ade-
guato evitando cosi quei trasferimenti dopo la na-
sita che influiscono negativamente sulla pro-
EN0si.

Le fasi del trattamento programmato possos
o quindi cosi riassumersi:

— Parto per taglio cesareco

— Intubazione endotracheale immediata e respi-
razione assistita a bassa pressione e alto Fil:

— Introduzione di sonda naso gastrica a scopo
decompressivo attraverso la quale sard anche
possibile, ove necessario, confermare, con una
piccola quantith di mezzo di contrasto, la dia-
gnosi precperatoria

— Emogasanalisi e trattamento dell'ipossia

— Correzione chirurgica.

CASI CLINICI

Riportiamo ora la nostra esperienza su due
casi di Ernia Diaframmatica congenita, recente-
mente occorsi alla nostra osservarione. In entram-
B la diagnosi era stata formulata mediante eco-
grafia nel corso della gravidanza e cid ha consen-
tilo il trattamento programmato del neonato.
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Caso n. 1: Neonato di sesso femminile. Maturita:
8 settimane, peso gr. 2700,

Un'ecografia eseguita alla 29* settimana aveva evi
denziato area iperecogena a carico del mediastino si-
nistro con dislocazione verso dx delle cavita cardia-
che. La conlerma dellimmagine in controlli succes-
sivi faceva avanzare l'ipotesi diagnostica di ernia dia-
irammatica. Nella norma, a 35 settimane e mezzo, il
rapporio L/S e la Creatinina nel liguido amniotico.
(Fig. 17 Parto per taglio cesareo. Apgar ad 1': 4. In-
tubazione endotracheale, sonda nasocgastrica e venti-
lazione a pressione positiva (max: 30 cm. H20). Ap-
gar a 3 (intubato): 7. Trasferito in unitd di terapia
inlensiva neonatale, Emogasanalisi {arteria ombeli-
cale) con Fil. di 0,50: pH 677, pCl, superiore a 100;
pl, 48, saturazione 0. 419, Episodio di arresto car-
diaco risolto con massaggio cardiaco esterno ¢ bicar-
bonato. Conferma radiologica dell'ernia diaframma-
tica potero laterale sinistra. Trasferimento in sala o-
peratoria a 1 ora e 30 dalla nascita ove giunge in ar-
resto cardiaco, Si esegue ugualmente laparotomia che
evidenzia esteso difetto della cupola dialrammatica
di sinistra con erniazione del fondo gastrico, della
milza, di buona parte del tenue e del colon dx. E'
presente malrotazione,

Ridotti i visceri in addome si continua il massag-
gio cardiaco attraverso la breccia dialrammatica
mentre viene contemporneamente trattato lo squili-
brio respiratorio ¢ metabolico.

Temporaneo successo delle manovre rianimatorie
e nuovo arresto cardiaco intracperatorio refrattario
alla terapia a 2 ore dalla nascita, 11 reperto anatomo-
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Diggnosi prenciele df eriia diafrv. congeniia

co dei due polmoni mostra la presenza di un
di ipoplasia marcata a sinistra e di grado mi-

destra.

n 2 Neonato di sesso femminile. Maturité
mane, peso gro 2500,

seltimane di gravidangza, 'ecografia aveva o
o la presenza di un difetto dell'emidiafram-
tro con un'immagine iperccogena nell'emito-
ale lato riferibile a stomaco erniato. (Fig, 2)
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lapporto L/5 ¢ Creatinina nel liguido amniotico a
38 settimane, nella norma.

Parto per taglio cesareo. Apgar a 1':8. Intubazione
endotracheale, sonda nasogastrica e ventilazione con
0. (F, = 030} con pressione non superiore a 10 cm.
Fo0. Conferma radiologica deil’ernia diaframmatica
postero laterale. Trasferimento in sala operatoria
ad 1 ora dalla nascita e correzione per via laparoto-
mica di ampio difette dell’emidiaframma sinistro
i(fig. 3) con erniazione in torace di stomaco, milza,

{33 Sett)

Fig. 3. - Caso
1. 2 Ouadro ra-
diclogica alla
nascita (a sin.)
apo chinstra
i dig-
frammratica  po-
stero-laterale  si
wisira fa dx).
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L. Perrelli g Coll,

e ¢ colon dx. E' presente malrotazione. Un dre-
o subacquen a caduta viene lasciato nel cavo
leurico sinistro, Emogasanalisi (prelievo arterioso
llarto superiore sinistro} a line interventlo con
il in tenda del d0¢5: pH 7.21, pCO. 50, p0. 85, sa-
prazione 0. 9495, Pressione arteriosa sistemica 56

6 ore di vita, drenaggio di lalda di pneumoto-
a destra. A 24 ore, ulteriore miglioramenio dei
emogasanalitici (F,0, in tenda: 60%). Si ini-
terapia digitalica, Pressione arteriosa sistemnica:

Lossigenoterapia viene mantenuta sino alla 60¢
ora di vita, Regolare il restante decorso postopera-
lorio e dimissione in 20¢ giornata con reperto ra
Jgico ¢ ascoltatorio pelmenare normale da ambo
Peso gr. 2.800.

DISCUSSIONE

Il ruolo svolto dalla diagnosi prenatale eco-
mrafica non pud certamente andare ricercato sul-
hase dei decorsi clinici dei due casi da noi il-
ali.

Il primo di essi, nonostante l'inizio immediato
della assistenza respiratoria presentava un qua-

o emogasanalitico costantemente ¢ gravemente
alterato ed un decorso letale.

Il guadro anatomopatologico mostrava una
ituazione polmonare non compatibile con la so-
pravvivenza.

1l secondo caso, sottoposto allo stesso tipo di
mitamento presentava invece dei parametri vi-
ali costantemente soddisfacenti né abbiamo al-
aun elemento predittivo per stabilire se tale de-
corso sarebbe stato diverso qualora, in assenza
della diagnosi prenatale, la rianimazione fosse
siata iniziata dopo la comparsa del distress re-
siratorio o, addirittura, se tale distress sarebbe

COMPAarso.

E' comunque difficilmente negabile che il di-
sporre di uno strumento come la diagnosi pre-
natale, evitando che siano le difficolta respirato-
je a far sospettare la diagnosi e a far iniziare il
sitamento, possa far prevenire in molti casi la
omparsa dello squilibrio respiratorio e metabao-
lico ed i suoi riflessi sul circolo cardiopolmonare
il cui trattamento farmacologico & lungi dall’es-
wre soddisfacente. Inoltre la gih accennata pos-

sibiilta di pianificare queste nascite, sulla base
del dato prenatale, in centri attrezzati per I'ade-
suato trattamento di questa patologia consentira
di verificare con maggiore esattexza i limiti reali
della sua curabilita. Una forte riserva sulla atien-
dihilita delle conoscenze su questo tema nasce
infatti non soltanto dalla gia ricordata « morta-
lita ecculia » ma anche da quei fattori di errore,
spesso imponderabili, legati al tempo trascorso
prima della diagnosi e del trattamento, dalla fre-
quente inomogeneita di quest'ultimo e dalle non
sempre controllabili modalita di trasferimento
Jdal luogo di nascita del neonato a quello di cura.
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