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Resumen

Introduccién: Las hernias diafragmdticas congénitas
(HDC) son lesiones con alta mortalidad perinatal, de
las cuales 85-90% de los casos ocurre del lado izquierdo,
el 10-15% en el derecho y menos del 5% bilateral. El
interés de este caso clinico surge debido a la baja inci-
dencia en la presentacién de la hernia diafragmadtica
congénita derecha. Descripcién: Se trata de un reporte
de caso de un recién nacido masculino, con una hernia
diafragmdtica derecha. Se le realiza una intubacién
endotraqueal al nacer atn sin cortar el cordén umbi-
lical, para evitar mayor ascenso de asas intestinales. A la
exploracién clinica, destaca peristalsis a la auscultacién
en hemitérax derecho y en la base del pulmoén izquierdo,
con ruidos anulados en el dpex pulmonar izquierdo. Se
realiza una radiografia tordcica que reporté la presencia
de asas intestinales en la cavidad tordcica derecha y
en la base pulmonar izquierda y desplazamiento del
mediastino y del corazén hacia la izquierda, por lo
que se interconsulta a Cirugfa Pedidtrica y se realiza
el traslado a otro centro de salud. El paciente fallecié
11 horas después sin haberse realizado el procedimiento

Abstract

Introduction: Congenital diaphragmatic hernias
(CDH) are injuries with high perinatal mortality, of
which 85-90% of cases occur on the left side, 10-15%
on the right and less than 5% bilateral. The interest in
this clinical case arises due to the low incidence in the
presentation of right congenital diaphragmatic hernia.
Description: This is a case report of a male newborn
with a right diaphragmatic hernia. Endotracheal intu-
bation is performed at birth even without cutting the
umbilical cord, to avoid further rise of intestinal loops.
On clinical examination, auscultation revealed peris-
talsis in the right hemithorax and at the base of the left
lung, with null sounds in the left lung apex. A chest
x-ray was performed, which reported the presence of
intestinal loops in the right thoracic cavity and in the
left lung base and displacement of the mediastinum
and heart to the left, so Pediatric Surgery was consulted
and transferred to another center of health. The patient
died 11 hours later without having performed the
diaphragmatic hernioplasty procedure. Discussion:
Although diaphragmatic hernia is a structural defect,
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Hernia diafragmatica congénita derecha: reporte de caso

de hernioplastia diafragmdtica. Discusién: A pesar de
que la hernia diafragmidtica es un defecto estructural,
las principales complicaciones y la supervivencia de esta
patologia se deben a la hipoplasia pulmonar y la conse-
cuente insuficiencia respiratoria. Estas complicaciones
respiratorias dependen de la edad gestacional en la que
comenzd la patologia. Debido a que la sintomatologia
suele aparecer en las primeras 24 horas, esta patologia
debe sospecharse en todo recién nacido con dificultad
respiratoria progresiva y ausencia de ruidos pulmonares.

Palabras clave: Hernia diafragmdtica, hipertensién pul-
monar, anomalfas congénitas, informe de caso.

Introduccién

La hernia diafragmdtica congénita (HDC) es un
defecto anatémico del diafragma que provoca el
ascenso de contenido abdominal hacia el térax!'.
Actualmente es de etiologia desconocida, aunque
se ha asociado a factores ambientales, medicamen-
tos, anomalias cromosémicas, sindromes e incluso
se ha planteado la hipétesis de que las anomalias
en la via de sefializacién de los retinoides pueden
estar implicadas®”. Estas son catalogadas como
congénitas o adquiridas, siendo estas Ultimas in-
frecuentes y en su mayoria relacionadas a traumas
severos multiples'. Su incidencia es baja, mani-
festdndose en 1 de cada 2,000-4,000 nacidos, las
hernias posterolaterales (o de Bochdalek) son el
tipo mds comdn (70%-75%), de las cuales el 85%
ocurren del lado izquierdo, el 13% en el derecho
y el 2% de forma bilateral®. Las HDC son lesiones
con alta mortalidad perinatal debida a sus compli-
caciones, principalmente respiratorias y abarcando
desde dificultad respiratoria hasta hipoplasia e hi-
pertensién pulmonar’. Su prevalencia es superior
en mujeres. El cuadro respiratorio se asocia direc-
tamente con la supervivencia de la patologia, que
se estima en un 67% a nivel mundial. El interés de
este caso clinico surge debido a la baja incidencia
en la presentacién de la hernia diafragmidtica con-
génita derecha>®.

the main complications and survival of this pathology
are due to pulmonary hypoplasia and consequent respi-
ratory failure. These respiratory complications depend
on the gestational age at which the pathology began.
Because symptoms usually appear in the first 24 hours,
this pathology should be suspected in every newborn
with progressive respiratory difficulty and absence of
lung sounds.

Keywords: Diaphragmatic hernia, pulmonary hyper-
tension, congenital anomalies, case report.

Reporte de caso

Recién nacido masculino de 38.1 semanas, 2,690
gramos, APGAR 5/6 con antecedentes perinatales
de: madre de 21 afos, dominicana primigesta con
antecedentes de falcemia heterocigota y asma bron-
quial de seis afios de evolucién. Conté con control
prenatal desde el primer trimestre de la gestacién,
con sonograffa a las 22 semanas donde se observa
desviacién marcada del eje cardiaco, acompanado a
nivel tordcico de drea con ecogenicidad con semejan-
za a tejido hepdtico, lo que sugiere probable hernia
diafragmatica derecha, a quien se le realiza un segui-
miento ecogrifico durante el resto del embarazo.

Se obtuvo por via cesdrea; con datos de pérdida de
bienestar fetal perinatal, nacié pdlido y flécido, se
realiz6 una intubacién endotraqueal inmediata-
mente al nacer antes del corte del cordén umbilical,
para evitar mayor ascenso de contenido intestinal a
la cavidad tordcica, presentd una frecuencia cardia-
ca menor de 100 latidos por minuto, se procedié a
la colocacién de catéter umbilical. Pesé 2,690 gra-
mos, talla 43 cm, perimetro cefélico 33 c¢m, peri-
metro tordcico 32 cm; APGAR 5/6; 38 semanas de
gestacién valoradas por Capurro.

Se tomé una radiografia de térax donde se observa
presencia de asas intestinales en la cavidad tordcica
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derecha y en la base pulmonar izquierda, y despla-
zamiento del mediastino y del corazén hacia la iz-
quierda (Figura 1), hipoplasia pulmonar severa por
compresién en el hemitérax derecho. Con hallaz-
gos al examen fisico de murmullo vesicular inaudi-
ble en ambos campos pulmonares, con peristalsis
presente en todo el campo pulmonar derecho y en
la base del pulmén izquierdo, con retraccién cos-
tal, abdomen excavado, depresible, con ausencia
de peristalsis y visceras no palpables, ademds con
cianosis generalizada. Se interconsulté con Cirugfa
Pedidtrica y se decide el traslado del paciente a otro
centro de salud mds especializado, donde se reali-
z6 un ecocardiograma que evidencié hipertension
pulmonar moderada, secundaria a su patologia de
base.

Once horas posteriores al ingreso el paciente con-
tinua en condiciones criticas, con via central per-
meable, en ventilacién mecdnica, con frecuencia
cardiaca de 78 lpm, pulsos débiles, piel fria, llenado
capilar prolongado, disminuyendo niveles de satu-
racién de oxigeno a 32% por lo que se acudié a re-
animar con presién positiva con bolsa autoinflable

Figura 1. Radiografia. Reduccién del parénquima
pulmonar en el hemitérax izquierdo y desplaza-
miento del mediastino y del corazén hacia la iz-
quierda, ademds de presencia de asas intestinales en
la cavidad tordcica derecha

pero el paciente continué disminuyendo signos vi-
tales con frecuencia cardiaca inferior a 60 Ipm, por
lo que se administr6 adrenalina a 0.1 mg/kg por ca-
téter venoso umbilical a dosis respuesta acompafia-
do de masajes cardiacos, por espacio de 40 minutos
pero el paciente no respondid y fallecié sin que se
llevara a cabo la hernioplastia diafragmatica.

Discusién

Durante el primer mes de desarrollo embrionario,
el térax, el abdomen y la pelvis no tienen separacién
anatomica real y constituye la cavidad pleuroperito-
neal comun. Estas comienzan a tabicarse durante la
4tay 9ma semana de anterior a posterior, de medial
a lateral y de derecha a izquierda. El desarrollo total
del diafragma finaliza a las 12 semanas®. La hernia
diafragmadtica congénita es una malformacién ana-
témica donde existe un defecto en dicho musculo
que permite el paso de contenido abdominal hacia
la cavidad tordcica. En la actualidad, se manejan
dos teorias: el crecimiento pulmonar anormal es
primario y tiene como consecuencia un desarrollo
diagramdtico anémalo, o un defecto diafragmdtico
ocurre inicialmente, seguido de hipoplasia pulmo-
nar. Ademads de estas teorias, se ha considerado un
componente genético producto de los casos fami-
liares reportados, asi como asociacién con diversas
sustancias como talidomina y quinodina®.

Las estructuras que mds se hernian son: el intesti-
no delgado, el estémago, parte del colon descen-
dente, riidén izquierdo e higado, siendo esta dltima
un factor de mal prondstico’, estructuras que as-
cienden hasta ocupar la parte del térax afectado,
provocando hipoplasia pulmonar. Este proceso
también afecta al pulmén contrario por desviacién
del mediastino. A pesar de que esta puede formar
parte de anomalias cromosémicas como las triso-
mias 21, 18 y 13, o de sindromes genéticos como
el sindrome de Frins, de Beckwith-Wiedemann,

Pallister-Killian y Turner*?, el paciente no presentaba
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facies sugestivas, y aunque la hernia diafragmadtica
congénita familiar es poco comun e inferior al 2%
de los casos, se descartaron antecedentes familia-
res. Se han informado ambos patrones de herencia:
autosémico recesivo y autosémico dominante’. En
general, el pronéstico de las hernias diafragmiticas
congénitas es poco prometedor, y se ha visto una
mayor morbimortalidad cuando el tejido pulmo-
nar colapsado es mayor al 45%, independiente-
mente del lado del diafragma afectado’.

Pese a que la hernia diafragmadtica es un defecto es-
tructural, las principales complicaciones y la super-
vivencia de esta patologia se deben a la hipoplasia
pulmonar y la consecuente insuficiencia respirato-
ria. Estas complicaciones respiratorias dependen de
la edad gestacional en la que comenzé la patologfa.
Para facilitar su estudio Wiseman y Mac Pherson
crearon una clasificacién que albergaba cuatro
grupos':

1. Herniacién muy temprana (4ta- 5ta semana de
gestacion): no se produce la ramificacién bron-
quial proximal provocando hiperplasia severa y
muerte fetal.

2. Herniacién temprana (17ma semana de gesta-
cién): el drbol bronquial estd mds desarrollado
por lo que la hipoplasia se produce de manera
unilateral.

3. Herniacién tardia en el desarrollo fetal: los pul-
mones se desarrollaron normalmente por lo
que la insuficiencia respiratoria se produce pos-
terior al nacimiento con la expansién tordcica
provocada con el primer llanto.

4. Herniacién posterior: no existe afeccién pul-
monar base.

La hernia diafragmadtica se diagnostica en mds de
la mitad de los casos prenatalmente, ya sea me-
diante ecografia de rutina o como parte del estudio

por polihidramnios'?, en este reporte sucedié en la
semana 22 de gestacion, donde se identificé que se
trataba de una probable hernia derecha, ya que se
visualiz la herniacién del higado en el hemitérax
derecho, a pesar de que este signo puede ser dificil
de ver porque la ecogenicidad pulmonar y la he-
pdtica son similares en edades gestacionales tem-
pranas. En el caso del paciente, a pesar de que no
se le designé una categorfa dentro de la clasifica-
cién Wiseman y Mac Pherson, se podria sospechar
una herniacién temprana. Esto explicaria la edad
de gestacion en que fue encontrada la hernia y la
hipoplasia severa unilateral que tenfa.

Ademds de la patologia respiratoria, las hernias dia-
fragmdticas cuentan con diversas condiciones asocia-
das, que deben tenerse en cuenta cuando se sospecha
de esta patologia, como: malrotaciones intestinales
(40%), cardiopatias congénitas, anomalias renales y
genitourinarias. Es por esto que estos pacientes ame-
ritan un estudio profundo, ademds de un sentido cli-
nico acentuado para no dejar pasar situaciones que,
posteriormente, comprometan su prondstico.

La patologia respiratoria no es el tnico indicador
del prondstico y las complicaciones propias de los
pacientes con HDC, debido a que la ubicacién
anatémica también juega un papel importante en
relacién al contenido de la hernia y el inicio de
los sintomas. Las hernias de Bochdaleck derechas
involucran el higado y el rindén mientras que en
las izquierdas predomina el tubo digestivo, bazo
y pancreas’, la hernia de Morgagni, y las hernias
centrales (2%-7%) son menos frecuentes, y suelen
mantenerse asintomdticas hasta que se produce es-

16 19, Hernias bilaterales, se

trangulacién intestina
consideran fatales y hernias esofdgicas se manifiesta

como reflujo gastroesofdgico.

La mayoria de los casos de HDC son diagnostica-
dos en el periodo prenatal mediante una ecografia
de rutina alrededor de la 24va semana de gestacién,
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sin embargo, se ha mencionado anteriormente, que
no todas llegan a identificarse. Debido a que la sin-
tomatologia suele aparecer en las primeras 24 ho-
ras, esta patologia debe sospecharse en todo recién
nacido con dificultad respiratoria progresiva y au-
sencia de ruidos pulmonares. Posterior a esto, pue-
de deslumbrarse la triada caracteristica de cianosis,
disnea y dextrocardia aparente® .

A la exploracién fisica se puede encontrar: abdo-
men excavado, térax en tonel y disminucién de
los ruidos ventilatorios; todos como consecuencia
del desplazamiento intestinal. Durante el periodo
postnatal, las sospechas clinicas deben ser confir-
madas con una radiografia de térax''. El primer
abordaje de estos pacientes busca la estabilizacién
del cuadro y la mejoria de los sintomas. Esta se di-
vide en dos grandes etapas y se mantiene hasta que
sea posible la intervencién quirtrgica. Para poder
asegurar la permeabilidad y la ventilacién de la via
aérea, se procede a la intubacién con ventilacién
mecdnica con oxigeno al 100%, a pesar de que exis-
te un amplio rango de presidn inspiratoria mixima
(PIP) aceptable, con mayor frecuencia se recomien-
da mantener una PIP <25 cm H20'¢. Asi como
el manejo de la hipertensién pulmonar. Una vez
se tenga el paciente estable, se puede proceder con
la evaluacién preanestésica y la preparacién para el
proceso quirurgico.

Conclusién

La hernia diafragmdtica congénita es una malfor-
macién poco comin de etiologfa desconocida y
de caracteristicas heterogéneas, dando lugar a una
presentacién clinica variada que se extiende desde
dificultades respiratorias leves hasta cuadros in-
compatibles con la vida. El método diagnéstico
estandar se realiza por ultrasonido o radiografia y
su manejo requiere un abordaje multidisciplinario
que se centra primero en la estabilizacién del pa-
ciente y su posterior preparacion para cirugfa.

El paciente de esta revision fue diagnosticado tem-
pranamente a las 22 semanas de gestacién mediante
ultrasonido. Siguiendo las pautas internacionales,
fue preparado para intubacién inmediata después
del nacimiento con la esperanza de prevenir el au-
mento de la presién intraabdominal y el aumento
del contenido abdominal en la caja tordcica. Los
hallazgos encontrados durante el examen fisico son
los esperados para esta patologia, asi como la radio-
grafia de térax. El aspecto mds interesante de este
caso es la presentacién de una hernia diafragmdtica
derecha dada en un paciente que, a pesar de contar
con factores favorable al momento del nacimiento
(APGAR minuto 1 por encima de tres, sin compro-
miso del higado, buen peso, conocimiento de la pa-
tologia por el equipo médico) no lograra sobrevivir
las primeras doce horas.

Conflicto de interés
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