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Congenital diaphragmatic hernia: report of a case.
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RESUMEN

La Hernia Diafragmética Congénita (HDC) es una malformacién que resulta de la fusién incompleta de la membrana
pleuroperitoneal; ocurre en alrededor de 1/2000-5000 recién nacidos vivos. Se presenta generalmente como un cuadro
de distress respiratorio en el periodo neonatal con morbimortalidad importante, debido a grados variables de hipoplasia
e hipertensién pulmonar. Fl tratamiento se basa en mantener las mejores condiciones respiratorias en el nifio mediante
su manejo en terapia intensiva neonatal y, una vez que se logra este objetivo, se debe proceder con la correccién
quirargica del defecto anatémico. Desafortunadamente, a pesar del avance en el manejo respiratorio del recién nacido
gravemente enfermo, la mortalidad por este padecimiento se reporta por arriba de 75%. Presentamos el caso de un
paciente que desde el nacimiento debuta con datos de dificultad ventilatoria progresiva a quien se le diagnostica una
hernia diafragmatica congénita mediante radiografia de térax; ademas se revisa la patogenia, tratamiento y pronéstico

cle la en{ermeclacl.

Palabras clave: Hernia diafragmatica congénita. Anomalias toracicas. Anomalias diafragmaticas.

SUMMARY

The congenital cliaphragmatic hernia (CDH) is a malformation which is due to the incomplete fusion for
pleuroperitoneal membrane. It occurs in about 1/ 2000-5000 living newborns. The case 8enerallg occurs as a
manifestation of respiratory distress in neonatal period with an important morbidity, due to variable clegrees of
hypoplasia and pulmonary hypertension. The treatment consists in maintaining the best respiratory conditions in the
offspring through its treatment in the neonatal intensive care and, once this objective is achieved, the surgical correction
can be performed. Unfortunately, despite the advance in the respiratory treatment of the newborn seriously sick,
morbiditg for this suffering was reported above 79%. We are presenting the case of a patient who has a diagnosis of
progressive ventilation difficulty from birth. He was diagnosed a congenital diaphragmatic hernia of Thorax;
Furthermore the pathogenesis, treatment and prognosis of the illness were checked

Keg words: Congenital diaphragmatic hernia. Thoracic anomalg. Diaphragmatic Anomalg.

Introduccion

La hernia diafragmética congénita es una
malformacién mayor en la cual los 6rganos
abdominales estan desplazados hacia la cavidad
toracica por un cierre incompleto o defectuoso del
diafragma durante el desarrollo embrionario.
Fisiopatolégicamente, el defecto produce una
alteracion en el desarrollo del tejido pulmonar que
estd comprimido por las visceras herniadas y, por
consiguiente, una hipoplasia del lecho vascular.

Existen tres sitios donde el diafragma puede
presentar este defecto de cierre o insercién:
retroesternal (Morgagni 6%), del hiato esofagico
(hernia hiatal 4%) y la més frecuente es la
posterolateral (Bochdalek 90%) que ocurre por
defecto del cierre de la  membrana
pleuroperitoneal, frecuentemente se asocia con
desarrollo incompleto del pulmén (anatémico y
funcional); con distintos grados de hipertension
pulmonar subsecuente.
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Fue descrita por primera vez en 1848 por
Bochdalek y su incidencia es de alrededor de 1 en
2.000 a 5.000 nacidos vivos*?**®, Su presentacion
es mayor en el sexo masculino. En los recién
nacidos, constituye alrededor del 8% de todas las
malformaciones congénitas mayores y es la causa
més grave de falla respiratoria severa'®, con una
alta mortalidad que va desde un 80% a un 40%,
dependiendo si se estudian los casos desde el
periodo prenatal o posnatal, respectivamente’. La
causa de esta malformacion es desconocida
aunque pareciera ser multifactorial. Se describen
asociaciones con farmacos  antiepilépticos,
talidomida y quinidina, déficit o exceso de
vitamina A en la dieta y la diabetes materna>®%.

El diagnostico prenatal es posible s6lo en el 50%
de los casos aproximadamente®’. La edad
gestacional propicia para el diagndstico va desde
las 11 hasta las 38 semanas, con un promedio de
24518 Malformaciones de otros sistemas estan
presentes en el 39% de los recién nacidos con
hernia diafragmatica y aumenta hasta 95% si se
consideran los casos de muerte fetal intrauterina’.
Las malformaciones del sistema nervioso central,
cardiacas, gastrointestinales, y renales son las mas
frecuentes. Las cromosomopatias estan presentes
en el 10 a 30% de los fetos con diagnostico
prenatal de hernia diafragmatica, siendo las
trisomias 13, 18 y 21 las méas habituales*”.

El prondstico de la hernia diafragméatica depende
fundamentalmente del grado de hipoplasia
pulmonar. Se han estudiado distintos pardmetros
para estimar el volumen pulmonar. El Lung to
Head Ratio (LHR) o relacion cabeza pulmon, es
uno de los parametros ultrasonograficos mas
utilizados. Se describe que un LHR < 1 seria un
marcador de mal prondstico®®. Otros métodos
utilizados incluyen la ultrasonografia 3D y 4D,
mediante el método multiplanar y rotacional con el
software VOCAL'™, El aumento del indice de
pulsatilidad en la arteria pulmonar adn se
encuentra en etapa de investigacion®® y la
resonancia magnética sigue siendo el gold
standard. Se considera que valores de volumen
pulmonar relativo menor a 40% serian un
indicador de hipoplasia pulmonar®. Existen
ademas otros factores de mal pronéstico asociados
a la hernia diafragmética. El diagnéstico prenatal
antes de las 25 semanas, la presencia de hidrops, la
hernia diafragmética derecha, el compromiso de
higado o estdbmago, la asociaciébn con

cromosomopatias 'y  otras  malformaciones
empeoran el  pronéstico®®.  Entre  las
malformaciones, destaca la importancia de las
cardiopatias. Ademas de estar presentes en el 10 a
35% de los recién nacidos con hernia
diafragmética, su presencia se considera un
marcador de mal resultado perinatal**®. La
presencia de polihidroamnios asi como el tiempo
de espera para la cirugia han sido considerados
factores de mal prondstico pero la evidencia
actual es insuficiente®®,

Se ha comprobado que el tiempo de espera para la
cirugia por si sola no influiria en el prondstico.
Por el contrario, la falla en la estabilizacion
neonatal inicial, la falla renal y los gases arteriales
iniciales tendrian un rol mas importante en la
evolucion de estos pacientes’.Existen nueve
estudios randomizados en 10-15 afios que
incluyen 250 RN con hernia diafragmatica’. Las
principales conclusiones con respecto al manejo
de estos pacientes incluye el manejo en centros
terciarios, hipercapnia «permisiva» para disminuir
las complicaciones asociadas a la ventilacion
mecénica y diferir la cirugia hasta lograr
estabilizacion hemodindmica del RN. Otros
tratamientos como ventilacion a alta frecuencia,
circulacion extracorpérea (ECMO) y el uso de
Oxido nitrico, estdn reservados para €asos
seleccionados y no se recomienda su uso en forma
rutinaria”'®*®*,  Con respecto a la cirugia
intrauterina, la primera cirugia fetal se realizé con
éxito en 1990, pero los resultados posteriores
fueron malos y la técnica fue abandonada®. La
oclusion endoluminal temporal de la traquea fetal
(FETO) es una técnica que previene el egreso del
liquido pulmonar, mejorando el crecimiento
pulmonar. Sin embargo, se asocia a parto
prematuro y ruptura prematura de membranas y
alin no esté aprobada por la FDA?.

La hernia diafragmatica también esta asociada a
complicaciones a largo plazo, siendo la
morbilidad pulmonar la mas frecuente. Su
incidencia es desconocida y estaria relacionada al
uso de ECMO vy a la cirugia, aungque no existe
evidencia suficiente. Dentro de la morbilidad
extrapulmonar, se describe una mayor frecuencia
de reflujo gastroesofagico, fallas en la audicion,
alteraciones neurocognitivas y del crecimiento
pondoestatural. Se describen también casos de
recurrencia de la hernia y defectos musculo-
esqueléticos como escoliosis 'y asimetria
pulmonar entre otras®***".
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Caso clinico

Paciente recién nacido masculino sin antecedentes
heredofamiliares de importancia. Producto del
cuarto embarazo, de curso normal, se realizo
cesarea de emergencia por presentar distocia de
presentacion mas trabajo de parto a las 37.6
semanas de gestacién. Llord y respird al nacer,
calificaciones de Apgar 7/8 y Silverman Anderson
0/0 al minuto y cinco minutos, respectivamente;
pes6 3,000g y talla 50cm. A las dos horas de vida
presentd datos de taquipnea transitoria, por lo que
se colocd casco cefalico con oxigeno al 60%. A las
10 horas de vida aument6 la dificultad respiratoria,
aparecio cianosis y se lo intub6. La placa de térax
mostré el mediastino y la sombra cardiaca
desplazados hacia la derecha, asi como presencia
de asas intestinales en el hemitérax izquierdo. Se
realizé transferencia a la unidad de neonatologia
del hospital clinica “Kennedy” donde se mantuvo
intubado con los siguientes pardmetros de
respiracion: frecuencia respiratoria 45 por minuto,
presion inspiratoria 18mm de agua, PEEP de 3mm
de agua y fraccion inspirada de oxigeno de 100%;
se decidié sedarlo para un mejor manejo. Le
realizaron los siguientes estudios de laboratorio
Hto. 44%. Grupo sanguineo A factor Rh+-;
leucocitos 14000; segmentados 59%, linfocitos 26
%, C 4%, plaquetas 263000mm. TP 31" TP 497",
gasometria arterial a las 16 horas de vida: PH 7.41,
PCO2 32, PO2 67 HCO3 19 BEXC 3,8 SO2 93.
Rx Torax con horizontalizacion de arcos costales,
se observa presencia de asas intestinales en
hemitérax izquierdo, con imagen de silueta
cardiaca desplazada hacia hemitorax derecho y Rx
abdomen con camara gastrica y ausencia de gas
intestinal en cavidad. Figura 1.

Radiografia de torax portatil. La canula de intubacion
orotraqueal esta desviada hacia la derecha. En el hemitdrax
derecho se observa la silueta cardiaca desplazada por la
presencia de asas de intestino delgado en el lado izquierdo.
No se aprecian bien los pulmones, sobre todo el izquierdo.

Fuente: Unidad de neonatologia, hospital clinica “Kennedy”.

Diagnostico definitivo recién nacido a término,
adecuado para la edad gestacional, hernia
diafragmatica izquierda. Figura 2A-B.

Figura 2A

2A: Radiografia portétil de térax con trago de bario. Se
aprecia el es6fago descendiendo por el lado derecho de la
columna vertebral y el estdmago dentro de la cavidad
abdominal.

Fuente: Unidad de neonatologia, hospital clinica “Kennedy”.

Figura 2B

B

2B: Imagen de radiografia de térax en la que se aprecia el
material baritado dentro de las asas intestinales que ocupan
el hemotdrax izquierdo.

Fuente: Unidad de neonatologia, hospital clinica “Kennedy”.

Se inici6 manejo con antibidticos. A las 17 horas
de vida extrauterina y tras mantenerse estable con
el manejo instituido, se procedié a efectuar la
correccion quirdrgica del defecto.

Se realiz6 una incision subcostal izquierda y se
encontr6 el estomago, bazo, intestino delgado y
parte del colon transverso y descendente en el
hemitorax izquierdo. Se logré retornar a la
cavidad abdominal todo el contenido de la hernia;
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se realizé plastia diafragmatica. Hubo necesidad
de dejar tubo pleural. Después de la cirugia, los
parametros de intubacién se mantuvieron en los
mismos niveles preoperatorios. La placa de torax
de control mostro el mediastino y sombra cardiaca
aun desviados a la derecha, pero el pulmén
izquierdo ya ocupaba casi los dos tercios
superiores  del  hemitérax  correspondiente.
Figura 3.

Figura 3

Radiografia de térax portatil posoperatoria. La silueta
cardiaca persiste en el hemitérax derecho; el pulmdn
izquierdo ocupa las dos terceras partes superiores.

Fuente: Unidad de neonatologia, hospital clinica “Kennedy™.

La evolucion posoperatoria fue adecuada; los
parametros de ventilacion se fueron reduciendo y
al tercer dia posoperatorio se mantenia al nifio en
CPAP con fraccidn inspirada de oxigeno en 40%.
Figura 4.

Figura 4

Telerradiografia de torax portatil al tercer dia del
posoperatorio. La silueta cardiaca y el hemitorax derecho se
aprecian normales. En el lado izquierdo, el pulmén se
encuentra practicamente con expansion total.

Fuente: Unidad de neonatologia, hospital clinica “Kennedy”.

Unas horas mas tarde, se logré extubar y se le
coloc6 en casco cefalico con oxigeno al 60%; se
mantuvo casi 24 h pero su evolucién posterior fue

torpida con dificultad ventilatoria que requirié
intubacion por doce dias mas. Presentd
alteraciones metabdlicas cursando con acidosis
metabolica persistente, hipokalemia,
hipernatremia, hipocalcemia, hiperbilirrubinemia
indirecta, hemorragia pulmonar y enterocolitis
necrotizante grado Ib. Como parte del estudio
integral del paciente, se realizd un ultrasonido
transfontanelar que evidenci6 hemorragia
interventricular grado I-11 y un ecocardiograma en
el que se encontrd ductus arterioso pequefio, corto
circuito bidireccional, insuficiencia tricuspidea
funcional e hipertension pulmonar severa; se rotd
antibidticos por tres ocasiones por cuadro
infeccioso persistente. Se dio de alta a su
domicilio al mes 6 dias de vida.

La radiografia de torax previa al alta médica,
mostré expansién completa del pulmén izquierdo.
Figura 5.

Figura 5
i

s M
Radiografia de térax portétil el dia del egreso hospitalario. La
placa se encuentra rotada, pero se puede apreciar la
expansion total del pulmdn izquierdo.
Fuente: Unidad de neonatologia, hospital clinica “Kennedy™.

Discusion

La hernia diafragméatica congénita (HDC)
constituye una de las patologias mas complejas
que el neonatdlogo debe tratar.

LHDC de Bochdalek es un cuadro clinico de baja
incidencia en nuestro medio, recién nacidos
gravemente afectados, con mucha frecuencia,
mueren rapidamente 'y no llegan a un
diagnostico® en un 85% son de ubicacion
izquierda?. La mayoria de estas hernias no tienen
verdadero saco y se producen probablemente al
entrar los 6rganos abdominales en el espacio
pleural antes de obliterarse el canal
pleuroperitoneal posterior.

Los signos y sintomas varian segun la masa del
intestino u otros 6rganos desplazados a la cavidad
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pleural y el grado de desplazamiento del
mediastino o de atelectasia pulmonar. Es
importante el diagndstico temprano para salvarle
la vida al recién nacido y darle el tratamiento
oportuno. Si  los sintomas se presentan
inmediatamente después del nacimiento, con
frecuencia requieren maniobras; la dificultad
respiratoria es severa y conlleva a la insuficiencia
respiratoria con hipoxia, hipercapnea y acidosis
severa®,

La dificultad respiratoria en las primeras 12 horas
de vida, pulmones hipoplasicos, hipertension
pulmonar persistente y "altos" requerimientos
ventilatorios, son signos de mal pronéstico?®?. A
la vista de todas las complicaciones y resultados
poco halagadores en la mayor parte de los casos, la
hernia diafragmatica congénita debe considerarse
en el recién nacido como una urgencia de tipo
fisioldgico, por lo que la prioridad sera mantener
al paciente en las mejores condiciones posibles
desde el punto de vista respiratorio y, una vez
resuelto este problema, se debera proceder con la
reparacion  quirGrgica®**®,  Karamanoukian
sugiere la reparacion quirurgica hasta 24 horas
después de la estabilizacion circulatoria y
respiratoria, aunque una espera de siete a diez dias
puede estar indicada. Otra variable seria esperar al
menos 24 a 48 horas con evidencia
ecocardiografica de niveles de presion arterial
pulmonar normales para proceder con la cirugia.
Otros autores promueven la correccion quirdrgica
temprana de estos pacientes con resultados muy
diversos en cuanto a la supervivencia® %,

Existen reportes de alta morbilidad en los
pacientes que sobreviven al manejo inicial de la
hernia diafragmatica congénita. El uso prolongado
de ventilaciébn mecéanica se asocia con displasia
broncopulmonar en una mayor proporcién de
nifios portadores de hernia diafragmética. Otro
tipo de problemas son ectasia de es6fago con
reflujo gastroesofagico en casos de defectos muy
grandes; la recurrencia de la hernia u obstruccion
intestinal son complicaciones graves, aunque no
frecuentemente reportadas. En un grupo de
pacientes en que se usé la membrana de
oxigenacion extracorpOrea, se reporta mayor
incidencia de problemas neurocognoscitivos en la
época escolar?",

Aln cuando existen métodos innovadores en el
tratamiento intrauterino y en la terapia posnatal

inmediata, la verdadera solucion a este problema
serd, en el futuro, mediante el conocimiento y la
prevencién de la causa embrioldgica y la creacién
de técnicas que induzcan el crecimiento
pulmonar®.

Analisis

Es un caso de hernia diafragmatica de Bochdalek,
con la posibilidad que el paso de las visceras
abdominales a la cavidad torécica se produjo en
etapas tardias del embarazo, lo que alterdé en
menor grado al desarrollo pulmonar. No contamos
con diagnostico sonografico de la hernia en el
periodo gestacional para poder evidenciar este
hecho; pero Mychaliska® lo menciona como una
probabilidad en sus estudios experimentales.

El paciente reportado, un recién nacido a término
cuyo cuadro clinico reviste gravedad a las pocas
horas de nacer, intervenido quirdrgicamente a las
18 horas de vida. Que durante el posoperatorio,
con datos de sepsis, evolucion6 térpidamente que
permitieron el destete del ARM a los doce dias.
Permanecio hospitalizado 1 mes 6 dias, fue dado
de alta en buenas condiciones clinicas y con buen
prondstico para la vida.

A pesar de los avances en el manejo prenatal y
postnatal, la hernia diafragmética congénita esta
asociada a una elevada morbilidad a corto y largo
plazo. La mortalidad en el periodo neonatal aun es
alta 50-80%.
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