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RESUMEN

Introduccion: La hernia diafragmatica congénita es un
defecto anatémico del diafragma, que se relaciona con
morbimortalidad importante y sintomatologia respiratoria
severa en el periodo neonatal. Entre los factores de mal
pronostico se citan el Apgar bajo al primer minuto, peso bajo
al nacimiento, presentacion temprana de la sintomatologia e
involucro del higado dentro del defecto. Presentacion del
caso: Neonato masculino de 36.2 semanas, con depresion
neonatal y dificultad respiratoria severa de inicio a las 12
horas posteriores al nacimiento como manifestacién de una
hernia diafragmatica congénita derecha. El paciente curs6
con hipertension arterial pulmonar. La cirugia se realizé a las
96 horas de vida con evolucién satisfactoria. Conclusion: A
pesar de que el paciente tenia factores de mal prondstico,
con el manejo multidisciplinario se logré su supervivencia.

Palabras clave: Hernia diafragmatica congénita, dificultad
respiratoria, morbimortalidad, factores prondsticos, hiperten-
sion arterial pulmonar.

INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas son un problema de
salud publica y constituyen la principal causa de muer-
te en ninos. La Organizaciéon Mundial de la Salud las
define como toda anomalia del desarrollo morfolégico,
estructural, funcional o molecular que se encuentre
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ABSTRACT

Introduction: Congenital diaphragmatic hernia is an
anatomical defect of the diaphragm of unknown etiology; it
is related to important morbimortality and severe respiratory
symptomatology of early onset in the neonatal period. Factors
of poor prognosis are a low APGAR at the first minute, low
birth weight, early presentation of the symptomatology and
involvement of the liver within the defect. Presentation of
the case: preterm male neonate of 36.2 weeks of gestation
with neonatal depression and severe respiratory distress
beginning at 12 hours after birth as a manifestation of a right
congenital diaphragmatic hernia. The patient developed
pulmonary arterial hypertension. Surgery was performed at
96 hours of life with satisfactory evolution. Conclusion: With
multidisciplinary management the patient survived, despite
having poor prognostic factors.

Key words: Congenital diaphragmatic hernia, respiratory
distress, morbidity and mortality, prognostic factors,
pulmonary arterial hypertension.

en un recién nacido (aunque pueda manifestarse mas
tarde); pueden ser externas o internas, familiares o
esporadicas, hereditarias o no, Unicas o multiples, y
resultan de una embriogénesis defectuosa.'? Se clasi-
fican de acuerdo en mayores y menores; una malfor-
macién mayor es aquélla que produce limitaciones en
las 4reas bioldgica, psicologica y social del individuo.
La frecuencia de malformaciones mayores en recién
nacidos (RN) vivos reportada a nivel internacional es
de alrededor del 3%.3

La hernia diafragmatica congénita (HDC) es un de-
fecto anatomico del diafragma de etiologia desconocida;
se relaciona con morbilidad y mortalidad importante;
y su sintoma principal es la dificultad respiratoria



severa de inicio temprano en el periodo neonatal.* Se
define como una entidad clinica caracterizada por el
paso anormal de una o varias visceras abdominales a la
cavidad toracica, incluido tejido hepatico y/o esplénico,
a través de una abertura o dehiscencia congénita del
diafragma.? Ocurre en uno de 2,000 a 5,000 RN vivos;
su prevalencia es ligeramente superior en mujeres, con
relacién hombre:mujer de 1:1.8.57

Embriolégicamente, esta complicacidn se presenta
en el desarrollo fetal entre la tercera y octava semanas
de gestacion. En los neonatos con hernia diafragmatica
congénita, el defecto permite la entrada de contenido
abdominal a la cavidad toracica, con la consecuente
restriccién del desarrollo pulmonar normal. La hipo-
plasia pulmonar puede comprometer no sélo al pulmén
del lado del defecto, sino también al del lado opuesto
cuando el contenido herniado produce desplazamiento
del mediastino, comprimiendo las estructuras del lado
no afectado.®

La etiologia de las hernias diafragmaéticas congéni-
tas alin no se conoce; sin embargo, la alteracién en la
expresion del gen FOG2 ha sido propuesta como posible
causa genética, ya que estd implicado en el desarrollo
del diafragma y los pulmones.’

Por otra parte, diversos estudios han relacionado la
exposicion prenatal a diversos quimicos como el 2,4-di-
cloro-fenil-p-nitrofenil éter (nitrofenol) y 1a bisdiamina
con el desarrollo de hernia diafragmatica. Ademas, se
han hallado niveles disminuidos de retinol y proteina
ligadora de vitamina A en el plasma de estos neonatos,
por lo que se ha sugerido la deficiencia de retinoides
como factor nutricional asociado al desarrollo de esta
patologia.l®

El interés de la publicacién del caso clinico radica
en la baja incidencia en la presentacién de la hernia
diafragmatica congénita derecha, la presentacién in-
usual de la sintomatologia respiratoria, con afectacién
hepatica pueden ensombrecer su pronéstico.

PRESENTACION DEL CASO

RN de sexo masculino, con los siguientes anteceden-
tes perinatales: Padre de 27 anos, obrero, tabaquismo
positivo, aparentemente sano; madre de 28 anos,
originaria y residente del Estado de México, ama
de casa, aparentemente sana, sin antecedentes de
importancia. Cont6 con control prenatal desde el
primer trimestre de la gestacién, cuatro consultas.
Se realizaron ultrasonografias en dos ocasiones, sin
reporte de alguna anormalidad. Fue producto de la
tercera gesta. Se obtuvo por via vaginal; nacié flacido,
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con pobre esfuerzo respiratorio, frecuencia cardiaca
menor de 100 latidos por minuto, por lo que se brin-
dé un ciclo de ventilacién con presién positiva, con
mejoria parcial; se administré oxigeno suplementario
con camara cefalica y se procedid a la colocacién de
catéteres umbilicales. Pes6 2,390 gramos, talla 47 cm,
perimetro cefalico 34 cm, perimetro toracico 32 cm,
perimetro abdominal 31 c¢cm, pie 7 cm; Apgar 3/5/8;
36.2 semanas de gestacion valoradas por Capurro. A
las 12 horas de vida posnatal inici6 con cianosis ge-
neralizada persistente, con saturacion de oxigeno de
65% asociada a tiraje intercostal, retraccion xifoes-
ternal, aleteo nasal y quejido espiratorio continuo;
en la gasometria arterial habia acidosis respiratoria
e hipoxemia, por lo que se decidié iniciar manejo
avanzado de la via aérea. Se tomé una radiografia
de térax donde se observé reduccién del parénquima
pulmonar en el hemitérax derecho y desplazamiento
del mediastino y del corazén hacia la izquierda, ade-
mas de condensacion homogénea en el 16bulo medio
e inferior derecho, asi como presencia de asas intes-
tinales en la cavidad tordcica ipsilateral (Figura 1),
con lo que se diagnostic6 una hernia diafragmatica
congénita derecha. Se interconsultd con el Servicio
de Cirugia Pediatrica.

El paciente cursé con hipertensién arterial pulmo-
nar persistente, con prueba de hiperoxia negativa y di-
ferencia de oxigenacién pre- y postductal de 22 mmHg,
asi como indice de oxigenacién mayor a 20, por lo que
se inicié manejo con 6xido nitrico a 20 partes por millon
durante 48 horas y milrinona a 0.6 pg/kg/minuto du-
rante 72 horas. Tras su estabilizacién hemodinamica,
se decidid realizar intervencién quirurgica.

Bajo anestesia general, se llevé a cabo plastia
diafragmatica derecha a los cuatro dias de edad post-
natal. Se ubicé el defecto herniario en el diafragma, de
7 cm de longitud y 4 cm en transverso; se encontraron
las asas del intestino delgado y el 16bulo derecho del
higado, se descendid y se hall6 el saco herniario, que
se resec6 de manera parcial. Se colocé sonda pleural
en el sexto espacio intercostal. En radiografia de
control tras el retiro de la sonda endopleural (Figura
2), a los cuatro dias de la cirugia, no se detect6 teji-
do gastrointestinal dentro de la cavidad toracica ni
complicaciones.

El paciente curs6 sin complicaciones postoperatorias;
fue manejado con doble esquema antimicrobiano a base
de cefalosporina de tercera generaciéon y glucopéptido por
10 dias, y nutricién parenteral total durante cinco dias.
Se decidi6 su egreso 20 dias posteriores al procedimiento
quirargico, sin complicaciones aparentes.

Rev Mex Pediatr 2018; 85(3); 98-101 Q9



Reyes-Alvarado CA y cols. Hernia diafragmatica congénita derecha

Figura 1. Radiografia anteroposterior de térax donde se observa
la presencia de tejido intestinal y radioopacidad correspondiente
al I6bulo derecho del higado en la cavidad torécica. Asi mismo,
se puede ver disminucion del volumen pulmonar izquierdo con
desplazamiento de la silueta cardiaca.

El seguimiento fue en consulta externa de nuestra
unidad. El crecimiento y desarrollo del lactante han
sido adecuados, con peso y talla en percentil 25 para
su edad.

DISCUSION

Laincidencia estimada de hernias diafragmaticas con-
génitas en la poblacién mexicana es de 3,000 a 5,000
RN vivos, la cual incrementa hasta uno por cada 2,200
si se toman en cuenta los mortinatos.!' En un estudio
de la Sociedad Europea de Pediatria, se report6 una
incidencia de 1.76-2.62 por cada 10,000 RN vivos.!2
Del total de hernias diafragmaticas congénitas, cerca
del 90% corresponden a hernias que afectan el lado iz-
quierdo y solo un 10% se presentan en el lado derecho.!?

Esta entidad se ha asociado con los sindromes de
Turner, Down, Edward Patau y Pallister-Killian. Sin
embargo, hasta el 60% de los casos ocurren de manera
aislada;'* tal es el caso del paciente descrito.

Las manifestaciones clinicas de la hernia diafragma-
tica congénita dependen de los érganos que se encuen-
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Figura 2. Radiografia anteroposterior de térax donde se observa
defecto herniario reparado, sin evidencia de tejido gastrointesti-
nal 0 hepatico en la cavidad toracica.

tren comprometidos; las méas frecuentes son problemas
respiratorios y gastrointestinales.!® En nuestro caso las
manifestaciones predominantemente fueron pulmona-
res, con minima sintomatologia gastrointestinal.

El tiempo de presentacién de los sintomas varia
ampliamente, siendo mas frecuente la ocurrencia inme-
diata en el periodo neonatal, la cual se manifiesta como
dificultad respiratoria severa que evoluciona hasta la
necesidad de manejo avanzado de la via aérea.!?

Boscarino y su equipo describieron factores que
Impactan sobre la supervivencia de estos pacientes.
Describen asociacién entre la evaluacion del Apgar y
la mortalidad: los RN con puntuacién menor o igual a
3 en el primer minuto de vida tuvieron una mortalidad
del 100%; asi mismo, los pacientes cuyos defectos her-
niarios involucraron higado o alguna otra estructura
diferente del intestino tuvieron mayores indices de
mortalidad,'®lo que se contrapone con nuestro pacien-
te, cuya evaluacion de Apgar en el primer minuto fue
de 3, y afortunadamente sobrevivid.

Se ha descrito también que tanto el peso bajo al
nacimiento como la afectacién hepatica asociados a
mortalidad.!”



También se ha reportado que la mortalidad se re-
laciona con el momento de la cirugia: segiin Garcia y
su grupo, cuando se lleva a cabo de manera inmediata,
la mortalidad es cercana al 80%; en cirugia temprana
(primeras 24 horas de vida) de 57%, y en cirugia tardia,
una vez estabilizado el paciente, la mortalidad des-
ciende hasta 39%.!' En consonancia, nuestro paciente
fue sometido a cirugia a las 96 horas de vida extrau-
terina, una vez estabilizado a nivel hemodinamico y
respiratorio.

La hipertension pulmonar persistente es una
complicaciéon grave, y aunque las modalidades para
revertir esta complicacién han mejorado, la mortalidad
sigue siendo alta.'® Esta complicacién fue observada en
nuestro paciente, requiriendo manejo con 6xido nitrico
y milrinona durante 48 horas.

Finalmente, en un reporte hecho por Sepulveda y
sus colaboradores,!? se encontré una mayor morbimor-
talidad en pacientes con hernia diafragmatica congé-
nita cuando el tejido pulmonar colapsado fue mayor
al 45%, independientemente del lado del diafragma
afectado, situacién que podria explicar la supervivencia
del paciente de nuestro caso.

CONCLUSION

Este caso en particular por su presentacion parece ser
excepcional, ya que la mayoria de los pacientes repor-
tados en la literatura desarrollan datos de dificultad
respiratoria severa inmediata al momento del naci-
miento; ademaés, nuestro paciente no presento los datos
sugestivos de esta entidad, como el abdomen excavado
o los ruidos peristalticos en el hemitérax afectado y fue
diagnosticada por hallazgo radiografico.

Por otra parte, a pesar de tener factores de mal
prondstico, el paciente logrd sobrevivir.
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