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Resumen

La Hernia Diafragmatica Congénita (HDC) es un defecto simple del diafragma de etiologia
desconocida, con una incidencia de 1 por cada 2 200 a 2 400 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. Los casos de
presentacion tardia oscilan entre 5 a 25% y se asocian a mejor prondstico. Presentamos el
caso de una lactante de 5 meses de edad a quien se le diagnostica una HDC derecha
mediante radiografia de térax y se revisa la patogenia, tratamiento y prondstico de la enferme-
dad.
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Congenital diaphragmatic hernia: report of a case with a late presentation

Congenital diaphragmatic hernia (CDH) is a simple defect of the diaphragm of unknown
aetiology, with an incidence of 1 in 2,200 to 2,400 births. It presents most frequently in the
newborn period, with respiratory distress and is an important cause of newborn morbi-mortality
by causing variable degrees of pulmonary hypoplasia and hypertension. Late presenting
cases represent between 5% and 25% of all cases and have a better prognosis. We present
the case of a 5 month child with a right sided CDH diagnosed by a chest x-ray, we discuss the
pathogenesis, treatment and prognosis. In conclusion when CDH is diagnosed later in life the
prognosis is better and the results of surgery excellent.
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INTRODUCCION

La Hernia Diafragmatica Congénita (HDC)
es un defecto anatémico del diafragma de
etiologia desconocida, que se relaciona con
morbimortalidad importante. Su incidencia es

aproximadamente 1 por cada 2 200 a 2 400
nacidos vivos'$, con una mortalidad que va-
ria entre un 40 a un 80%?2*87,

La HDC es el resultado de la falla en el
cierre del conducto pleuroperitoneal, hacia
las 9 a 10 semanas de gestacion'8, momen-
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to en el cual intestino medio regresa desde
el saco vitelino hacia una cavidad peritoneal
relativamente pequena, lo que favorece su
herniacion a través del defecto diafragmatico,
acompafnado de otras visceras como esto-
mago, higado o bazo'.

El desarrollo del pulmdn fetal es contro-
lado primariamente por fuerzas mecanicas
(distensién o estiramiento), cuyos efectores
moleculares son factores de crecimiento, es-
pecialmente aquellos derivados de fibroblastos
(FGF)®°. La masa herniada interfiere con
estas fuerzas e induce variaciones en las
sefiales moleculares que se traducen en
hipoplasia pulmonar con pobre desarrollo de
la vasculatura, con hiperplasia de las capas
muscular media y adventicia de los vasos
pulmonares' 2, La hipoplasia y la hipertension
pulmonar persistente son la principal causa
de la alta morbimortalidad de esta malfor-
macion®®'2, La presencia hasta en el 57%
de los casos de otras anomalias, principal-
mente del sistema nervioso central, cardio-
vascular, alteraciones cromosémicas (triso-
mias 13, 18, 21 y la delecién del brazo
corto del cromosoma 12 "sindrome de Pallister
Killian"), genitourinario y musculo esqueléti-
co ensombrece aun mas el prondstico pre y
postnatal, elevando la mortalidad al 80 vy
90%1.4,5,13,15.

La HDC se puede clasificar segun la ubi-
cacion del defecto. Cerca del 90% de las
veces ésta es posterolateral (Hernia de
Bochdalek), mientras que las restantes co-
rresponden a un defecto paraesternal de la
porcion central del diafragma (Hernia de
Morgagni)'.
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La mayoria de los recién nacidos porta-
dores de HDC presentan distress respirato-
rio severo en el periodo neonatal'?*'8 sin
embargo, un porcentaje menor de hernias
posterolaterales y la mayoria de las paraes-
ternales permanecen asintomaticas mas alla
del periodo de recién nacido y muchas de
ellas seran pesquisadas como un hallazgo
radioldgico, incluso a edades mas avanza-
das16,17‘

El objetivo de esta publicacion es pre-
sentar un caso clinico de HDC de presenta-
cion tardia. Es una patologia que aunque de
frecuencia baja debe conocerse para poder
sospechar y asi realizar un diagndéstico opor-
tuno, ya que su demora puede asociarse a
mayor morbimortalidad. Se discute la pato-
genia, diagndstico, tratamiento y prondstico
de esta enfermedad.

Caso CLinico

Se presenta el caso de un lactante de 5
meses de edad, sexo femenino, eutrdfico,
con historia de cuadros de aparente dolor
abdominal a repeticién. Consulté en hospi-
tal de Chillan por presentar sintomas respi-
ratorios, fiebre e irritabilidad, se solicito ra-
diografia de térax (figura 1) en proyecciones
anteroposterior (a) y lateral (b) que muestra
reduccion del parénquima pulmonar en hemi-
térax derecho y desplazamiento del mediastino
y del corazén hacia la izquierda. Ademas
se realizé un estudio radioldgico baritado del
aparato digestivo completo; en la primera
placa se aprecié estémago e intestino en

Figura 1a.

Figura 1b.
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cavidad toracica derecha (figura 2) que con-
firma el diagnodstico HDC derecha. Los pa-
dres solicitaron el alta por residencia en
Talcahuano. Ingresd a nuestro servicio en
buenas condiciones de salud, asintomatica,
examen fisico en rango normal. Se realiz6
ecotomografia abdominal y ecocardiograma
bidimensional doppler color en busca de otras
anomalias, ambos examenes no revelaron
hallazgos patoldgicos significativos. Evaluada
por cirujano infantil se programd cirugia co-
rrectora, realizdndose una Hernioplastia y
encontrandose defecto diafragmatico paraeso-
fagico lateral derecho, con un tamafo aproxi-
mado de 3 centimetros, a través del cual
ascendian a cavidad toréacica el estomago,
asas de intestino delgado y colon. La cavi-
dad abdominal se encontraba reducida. Se
desplazé higado y se realizé reduccion de
estébmago, asas de intestino delgado y co-
lon hacia abajo, se efectud sutura directa
del defecto, sin dejar drenaje toraxico. La
lactante curso un buen postoperatorio, sien-
do dada de alta, y actualmente se encuen-
tra en buenas condiciones de salud.

Discusion

El diagndstico de HDC puede estable-
cerse prenatalmente por ultrasonido en me-
nos del 50% de los casos'4, los diagndsti-
cos mas precoces se han hecho a las 15-
16 semanas de gestaciéon'. Generalmente
el diagnostico se realiza en periodo post
natal inmediato en un recién nacido con grado
variable de insuficiencia respiratoria, que
presenta disminucién o ausencia del mur-
mullo pulmonar, desplazamiento de los rui-
dos cardiacos al lado contralateral y aus-
cultacion de ruidos hidroaereos en térax. Me-
diante una radiografia de térax antero pos-
terior y lateral se puede confirmar el diag-
néstico, el uso de medio de contraste intes-
tinal estd indicado si existen dudas'®. Rara-
mente puede presentarse en forma asinto-
matica o con escasa sintomatologia, como
en nuestro caso, con diagndstico en periodo
de lactante menor' '®. Aproximadamente entre
5 a 25% de las HDC aparecen después del
periodo neonatal, y se descubren entre la
edad de un mes y la edad adulta® 2!, el
tamafio es generalmente entre 3 y 5 centi-
metros de forma triangular, aunque en raras
ocasiones puede faltar por completo el
diafragma siendo bilateral. Nuestra paciente
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Figura 2.

tuvo a favor que el defecto era pequefio y el
higado no estaba en la cavidad toracica,
cuando esto ocurre el prondstico es poco
favorable al determinar mayor severidad de
la hipoplasia pulmonar y mayor riesgo de
polihidramnios'.

El diagndstico diferencial incluye las le-
siones quisticas congénitas del pulmén (mal-
formacion adenomatoidea quistica, secues-
tro broncopulmonar y quistes broncogénicos
y entéricos)’.

El prondstico es muy variado debido al
amplio espectro de presentacion de la HDC.
Se conocen y se han intentado definir algu-
nos factores prondsticos tanto en el periodo
prenatal como en el posnatal. Dentro de los
primeros destacan el diagndstico antes de
25 semanas de gestacién, asociacion con
otras malformaciones, herniacién del higado
o estémago en el térax, polihidroamnios, baja
relacion pulmon-térax a través de la medi-
cioén de los radios transversales por ecografia
prenatal, pobre desarrollo del ventriculo iz-
quierdo, todos los cuales se relacionan con
malos resultados pre o postnatales’?22%. En
el periodo postnatal el prondstico se relacio-
na fuertemente con el momento de presen-
tacion de la enfermedad; si los sintomas
comienzan dentro de las primeras 24 horas
de recién nacido la sobrevida es cercana al
50% o menos, mejorando a mas del 90%
en los casos mas tardios?.
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El tratamiento prenatal de la HDC persi-
gue como objetivo mejorar la sobrevida
postnatal, al disminuir la severidad de la
hipoplasia pulmonar en fetos con alto riesgo
para desarrollarla. Para esto se ha investi-
gado, tanto en modelos animales como hu-
manos, la reduccion y reparacion del defec-
to diafragmatico y la oclusion traqueal del
feto, ya sea por histerotomia o fetoscopia.
En general, el tratamiento antenatal se pue-
de plantear en fetos de 26 o0 menos sema-
nas de gestacion en que se han descartado
otras anomalias congénitas mediante
ultrasonografia, ecocardiograma y cariograma
fetales™'. No obstante, los resultados han
sido contradictorios y se requiere de estu-
dios clinicos controlados con mayor casuistica
y mejor definicion de variables para obtener
resultados mas concluyentes.

Actualmente, no se considera la HDC una
urgencia quirurgica y existe consenso que
se debe diferir la cirugia, permitiendo la es-
tabilizacion respiratoria y hemodinamica previa
a la operacion'29%526 para lo cual se requie-
re manejo del recién nacido en unidad de
cuidados intensivos. El manejo de la hiper-
tensiéon pulmonar pasa por una descompresion
oro gastrica efectiva y precoz, una ventila-
cién mecanica que evite altas presiones,
dado el riesgo de neumotdrax de estos pa-
cientes, y de pardlisis muscular para facili-
tar la ventilacion mecéanica®. Debe también
prevenirse y manejarse la hipercapnia, puesto
que perpetua la hipertension pulmonar!2427,
En caso de no responder a ventilaciéon me-
canica convencional la ventilacién de alta
frecuencia, el uso de vasodilatadores como
oxido nitrico, la administracion de surfactante
exégeno y la membrana de oxigenacion
extracorpérea (ECMO) han demostrado cier-
ta utilidad en disminuir la mortalidad en se-
ries extranjeras'®78242731 En |os casos de
presentacion tardia no se requiere de estas
medidas, ya que la presentacion muchas
veces es asintomatica o con leve compro-
miso pulmonar.

La reparacion del diafragma por lo gene-
ral se realiza mediante abordaje abdominal
a través de una incisién subcostal izquier-
da, la reparacion se completa de manera
primaria, como en el caso de nuestra pa-
ciente, o puede requerir un parche proté-
SiCO1’15'24.

El resultado a largo plazo en lactantes
con HDC depende de la gravedad de la
hipoplasia pulmonar y del grado de displasia
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bronco pulmonar originado por el apoyo
ventilatorio crénico. Los datos actuales indi-
can que puede haber morbilidad persistente
en hasta 60% de los sobrevivientes?. La
mayoria de los lactantes presenta cierto grado
de dismotilidad del intestino anterior que puede
dar por resultado dificultades para la alimen-
tacion y el crecimiento'. Los casos de pre-
sentacion tardia, en especial la hernia de
Morgagni, no se asocian con morbilidad im-
portante a largo plazo's16:32,

Podemos seinalar que la HDC, en raras
ocasiones, puede presentarse alejada del
periodo neonatal, por lo que el hallazgo
radiolégico de una imagen quistica intra
toracica con reduccion del parénquima
pulmonar y desplazamiento del mediastino
en un lactante o nifio mayor debe obligar al
clinico a descartarla. Tras la correccion qui-
rdrgica, el prondstico en estos casos es
excelente en comparacion con los casos de
presentacion temprana, debido al mejor de-
sarrollo pulmonar. Asi, la HDC que se pre-
senta mas tardiamente es de mejor pronds-
tico y tiene un muy buen resultado después
de la cirugia.
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