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RESUMEN

La hernia diafragmatica congénita es una malformacion que resulta
de lafusion incompleta de la membrana pleuroperitoneal, ocurre en
alrededor de 1/2000-5000 recién nacidos vivos y es causa, por 1o
general, de sintomas severos de insuficiencia respiratoria e hiper-
tension arterial pulmonar en los nifios de este grupo de edad. El tra-
tamiento se basa en mantener |as mejores condiciones respiratorias
en el nifio mediante manejo de terapiaintensiva neonatal y, unavez
que se logra este objetivo, se debe proceder con la correccion qui-
rargica del defecto anatémico. Desafortunadamente, a pesar del
avance en el manejo respiratorio del recién nacido gravemente en-
fermo, la mortalidad por este padecimiento se reporta por arriba de
75%. Presentamos los casos de dos pacientes en |os que la hernia
diafragméticaizquierda permitia el paso de la mayor parte del con-
tenido abdominal al hemitérax con muy pocos signos de dificultad
respiratoria. Se hizo revision de la literatura para conocer las ten-
dencias actuales en el diagnéstico y correccién prenatalesy el ma-
nejo posnatal de estos pacientes.

Palabras clave: Hernia diafragmaética congénita,
insuficiencia respiratoria del recién nacido,
hipoplasia pulmonar, diagnéstico prenatal, cirugia.

INTRODUCCION

La hernia diafragmatica congénita ocurre en alre-
dedor de 1 por 2,000-5,000 nacimientos, como
consecuencia de la fusion incompleta de la mem-
brana pleuroperitoneal que permite el paso del
contenido abdominal hacia el térax. Se desconoce
su etiologia, pero su asociacion con otras malfor-
maciones sugiere |a existencia de varias causas.!?
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ABSTRACT

Congenital diaphragmatic hernia results from the incomplete fu-
sion of the pleuroperitoneal membrane and occurs with a frequen-
cy of about 1/2000-5000 live-births. It is a life-threatening condi-
tion. Despite advances in neonatal intensive care and surgery,
mortality varies from one institution to another and may be above
75%. We present the cases of two newborn babies with |eft-sided
diaphragmatic hernia that allowed the passage of most of the ab-
dominal viscerae into the thorax with only mild symptoms of respi-
ratory failure. A review of the literature was made to know the
modern trends in diagnosis, management and pre- and postnatal
treatment of this defect.

Key words: Congenital diaphragmatic hernia,
respiratory failure of the newborn,
pulmonary hypoplasia, prenatal diagnosis, surgery.

Probablemente su incidencia es mayor, pero mu-
chos casos asociados a otras malformaciones mor-
fologicas o cromosdmicas pueden terminar en
aborto o morir durante el periodo neonatal inme-
diato sin que se llegue arealizar el diagnéstico de
esta malformacién, hecho que se conoce como
“mortalidad escondida’.3# Su presentacion es ma-
yor en el sexo masculino y por lo general se loca-
liza del lado izquierdo del diafragma, en el sitio
del foramen de Bochdalek, aunque en ocasiones
es derecha (foramen de Morgagni) o bien, con me-
nor incidencia, puede ser bilateral o central.l:56
Fisiopatol 6gicamente, el defecto produce una alte-
racion en el desarrollo del tejido pulmonar que
esta comprimido por las visceras herniadas y, por
consiguiente, una hipoplasia del lecho vascular
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pulmonar que puede ser causa de hipertension pul-
monar severa y/o persistencia del patrén de circu-
lacion fetal en las primeras horas después del na-
cimiento.237 La supervivencia de los pacientes
gue tienen este defecto varia de institucion a insti-
tucion, con reporte de mortalidad hasta por arriba
del 75% a pesar de los avances en el diagnostico
prenatal (ultrasonido y resonancia magnética), el
manejo in utero (pinzamiento u oclusion traqueal
temporales)*8 y la terapia neonatal temprana. Este
manejo incluye ventilacion oscilatoria de alta fre-
cuencia, oxigenacién con membrana extracorpo-
rea, inhalacion de éxido nitrico y administracién
de sulfato de magnesio.® El alto indice de mortali-
dad parece ser secundario a las alteraciones fisio-
|6gicas causadas por la hipoplasia del tejido y del
arbol arterial pulmonares que son responsables de
los sintomas presentes en estos pacientes desde las
primeras horas de vida extrauterina.°

La evolucion posnatal libre de sintomas es rara,
pero existen reportes de casos que fueron diagnostica-
dosy operados méas alladel periodo neonatal 151115

Presentamos |os casos de dos pacientes con evo-
lucién poco comin del padecimiento en la etapa
neonatal, lo que nos motivo areadlizar larevision de
laliteratura existente para este tipo de malformacion.

PRESENTACION DE CASOS
Caso 1l

Paciente recién nacido masculino sin anteceden-
tes heredofamiliares de importancia. Producto
del primer embarazo, de curso normal, se progra-
moé cesérea por insuficiencia placentaria a las
38.6 semanas de gestacion. Llord y respird al na-
cer, calificaciones de Apgar 8/9 y Silverman
Anderson 0/0 al minuto y cinco minutos, respectiva-
mente; peso 2,750 g y talla 50 cm. A las tres horas
de vida present6 datos de taquipnea transitoria,
por lo que se coloco casco cefalico con oxigeno
al 60%. A las 24 horas de vida aumento la difi-
cultad respiratoria, aparecio cianosis y se intubo
con los siguientes parametros de ventilacion: fre-
cuenciarespiratoria 75 por minuto, presion inspi-
ratoria 15 mm de agua, PEEP de 3 mm de aguay
fraccion inspirada de oxigeno de 90%. La placa

An Med Asoc Med Hosp ABC 2004; 49 (1): 34-42

de térax mostré el mediastino y la sombra cardia-
ca desplazados hacia la derecha, asi como presen-
cia de asas intestinales en el hemitérax izquierdo
(Figura 1). Se trasladé al Centro Médico ABC
donde se mantuvo intubado con los parametros de
respiracion ya mencionados; se decidié sedarlo
para un mejor manejo. Los estudios de laboratorio
fueron normales. Se inicié manejo con antibioti-
cos. Como parte del estudio integral del paciente,
se realiz6 un ultrasonido transfontanelar que resul-
t6 normal y un ecocardiograma en el que se en-
contro situs solitus, concordancia atrioventricular
y ventriculoarterial, foramen oval permeable con
flujo de derecha a izquierda, presion sistolica del
ventriculo derecho y arteria pulmonar de 60 mm
Hg (presion sistémica 66 mm Hg), conducto arte-
rioso de 2 mm con flujo bidireccional y persisten-
ciade lavena cava superior izquierda, drenando al
seno coronario. A las 36 horas de vida extrauteri-
nay tras mantenerse estable con el manejo insti-
tuido, se procedio a efectuar la correccién quirdr-
gica del defecto.

Figura 1. Telerradiografia de térax portatil. La canula de intuba-
cion orotraqueal esta desviada hacia la derecha. En el hemitdrax
derecho se observa la silueta cardiaca desplazada por la pre-
sencia de asas de intestino delgado en el lado izquierdo. No se
aprecian bien los pulmones, sobre todo el izquierdo.
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Figura 2. Telerradiografia de térax portatil posoperatoria. La si-
lueta cardiaca persiste en el hemitérax derecho; el pulmén iz-
quierdo ocupa las dos terceras partes superiores y una zona de
neumotdrax el tercio inferior del hemitérax correspondiente.

Se realizd unaincision subcostal izquierday se
encontro el estbmago, bazo, intestino delgado y
parte del colon transverso y descendente en el he-
mitorax izquierdo. Se logré reducir a la cavidad
abdominal todo el contenido de la hernia, se reali-
z0 plastia diafragmética y apendicectomia. No
hubo necesidad de dejar tubo pleural ni de drena-
je. Después de la cirugia, los parametros de intu-
bacion se mantuvieron en los mismos niveles
preoperatorios. La placa de térax de control mos-
tr6 el mediastino y sombra cardiaca alin desviados
aladerecha, pero el pulmén izquierdo ya ocupaba
casi los dos tercios superiores del hemitérax co-
rrespondiente (Figura 2). La evolucion postopera-
toria fue adecuada; los pardametros de ventilacion
se fueron reduciendo y al tercer dia posoperatorio
se mantenia al nifio en CPAP con fraccién inspira-
da de oxigeno en 40%. Unas horas mas tarde, se
logré extubar y se le coloco en casco cefalico con
oxigeno al 60%, asi como reduccion paulatina de
la concentracion de oxigeno hasta el quinto dia
posoperatorio en que se retird el casco; la placa de

control mostro reexpansion pulmonar de 80% y el
mediastino en su sitio (Figura 3). En el ecocardio-
grama de control ya no se encontrg conducto arte-
rioso, persistia el foramen oval permeable sin flu-
jo de derecha aizquierday la presion sistélica de
la arteria pulmonar disminuy6 a 35 mm Hg. Apa-
recio ictericia con niveles de bilirrubina indirecta
hasta casi 15 mg, por lo que se inici6 fototerapia
por tres dias. Al quinto dia del posoperatorio se
inicié lavia oral por succion que acepté en forma
adecuada. Los antibioticos se suspendieron al no-
veno diay se dio de alta a su domicilio ese mismo
dia. Laradiografia de térax previa al alta mostré

Figura 3. Telerradiografia de térax portatil al tercer dia del poso-
peratorio. La silueta cardiaca y el hemitérax derecho se aprecian
normales. En el lado izquierdo, el pulmén se encuentra préctica-
mente con expansién total, sélo se aprecia una pequefia zona
de neumotorax en el &ngulo costofrénico.
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Figura 4. Telerradiografia de térax portétil el dia del egreso hos-
pitalario. La placa se encuentra rotada, pero se puede apreciar
la expansion total del pulmén izquierdo.

expansion completa del pulmoén izquierdo (Figura
4). Alrededor del mes de edad, comenzé con datos
clinicos de reflujo gastroesof agico que se corrobo-
ré con una serie esofagogastroduodenal y seinicio
manejo con procinéticos y antagonistas de recep-
tores H2. El crecimiento y desarrollo psicomotor
del nifio han sido normales desde su egreso hospi-
talario.

Caso 2
Recién nacida sin antecedentes heredofamiliares de

importancia. Producto del tercer embarazo, de curso
normal, cesérea programada a las 38 semanas de
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gestacioén por dos cesareas previas. En € neonato in-
mediato, se encontré gran cantidad de liguido am-
niético en vias aéreas altas que hizo pensar en la pre-
senciade atresia de es6fago, pero la sonda de aspira-
cion pasb con facilidad hasta el estbmago; Apgar de
7/8 y Silverman Anderson de 1/1 a minuto y cinco
minutos, respectivamente. Después de 10 minutos,
se pudo aspirar todo €l liquido, pero la nifia presentd
hipotermia de 35.8 grados por |o que se instal6 en
incubadora con oxigeno indirecto suplementario a
cuatro litros por minuto. Una hora después del naci-
miento aparecieron datos de taquipneay se decidio

Figura 5. Telerradiografia portatil de térax. El hemitérax derecho
estd ocupado por las estructuras mediastinales y en el izquierdo
se aprecia una zona redondeada de mayor densidad. A nivel del
seno costodiafragmatico izquierdo se sugiere la presencia de
asas intestinales.
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alimentarla por sonda orogéstrica'y mantenerla en
incubadora con el suplemento de oxigeno. A las 24
horas de edad se intent6 sacarla de la incubadora,
pero aparecio cianosis peribucal sin aumento de la
dificultad ventilatoria. Unaradiografia de torax mos-
tr6 el mediastino y la sombra cardiaca desplazados a
laderecha, asi como unaimagen redondeaday densa
en el hemitoérax izquierdo (Figura 5). Con el diag-
nostico de probable hernia diafragmética o de una
tumoracion intratorécica, se administré a la nifia un
trago de bario que mostré al estbmago dentro de la
cavidad abdominal (Figura 6A). Se solicit6 una to-
mografia axial de térax para descartar una tumora-
cion dependiente de alguna estructura intratoracica;
en la primera placa se observo la presencia de bario
en las asas intestinales dentro del hemitorax izquier-
do (Figura 6B). Un ecocardiograma demostro fora-
men oval permeable, sin defectos del tabique inter-

Figura 6. A; Radiografia portatil de térax con trago de bario. Se
aprecia el eséfago descendiendo por el lado derecho de la co-
lumna vertebral y el estémago dentro de la cavidad abdominal.
B: Imagen de la tomografia axial de térax en la que se aprecia el
material baritado dentro de las asas intestinales que ocupan el
hemitdrax izquierdo.

ventricular ni presencia de conducto arterioso; la
presion pulmonar se calcul6 en 40 mm Hg. Se pro-
gramo para correccion quirdrgica del defecto que se
[lev6 a cabo a las 40 horas de edad. Por medio de
unaincision subcostal izquierda, se identifico un de-
fecto restrictivo en la porcion posteroizquierda del
diafragmay, através de una ampliacion del mismo,
se pudo reducir e contenido de la hernia que incluia
latotalidad del intestino delgado y colon. Por lamis-
marestriccion del defecto, se encontré edema de pa-
red del intestino y del mesocolon. Se realiz6 plastia
del diafragmay apendicectomiay se cerré laincision
quirdrgicapor planos. La nifia se mantuvo con respi-
rador en MV con frecuencia respiratoria de 40 por
minuto, presion inspiratoria de 17 mm de agua,
PEEP de 3 mm de aguay fraccion inspirada de oxi-
geno de 50%. A las 48 horas, se coloco en CPAP
con presion de 3 mm de agua'y 12 horas después se
extubd sin problemas. Las placas posoperatorias
mostraron reexpansion progresiva del pulmon iz-
guierdo y datos de edema intestinal interasa secun-
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dario a manejo quirargico (Figura 7). Seinicio la
viaoral a cuarto dia posoperatorio sin problemas de
distension abdominal. Apareci6 ictericia de hasta 17
mg de bilirrubinaindirecta, por lo que se mantuvo en
fototerapia por tres dias. Se dio de alta en buenas
condiciones al octavo dia posoperatorio. Durante la
cirugia, se inici6 manejo con antibioticos que se
mantuvieron por una semana.

DISCUSION

El diagnéstico prenatal de muchas malformaciones
congénitas potencia mente |etales hamejorado en Ul-

Figura 7. Radiografia portatil toracoabdominal posoperatoria (dia
3): El mediastino ocupa su situacidn normal, se aprecia reexpan-
sion casi total del pulmon izquierdo. La distribucion de aire dentro
de la cavidad abdominal es normal, aln se aprecia material barita-
do en colon y existe edema interasa en el intestino delgado.

An Med Asoc Med Hosp ABC 2004; 49 (1): 34-42

timas fechas gracias a la introduccién y los avances
del ultrasonido obstétrico y la resonancia magnética,
lo que propicia que muchas de esas alteraciones pue-
dan ser diagnosticadas y corregidas in utero, o bien,
con base en el consejo genético prenatal, el embara-
Zo pueda ser interrumpido con el consentimiento fa-
miliar antes de la vigésima cuarta semana de gesta-
cion. Uno de estos padecimientos es la hernia dia-
fragmética congénita. 1617

Se estima que esta malformacién ocurre en uno
de cada 2,000 a 5,000 nacimientos, pero se sabe
gue alrededor del 30% de |os embarazos que cursan
con este defecto terminan en aborto o muerte fetal
temprana por algun tipo de cromosomopatia u otra
malformacién agregadas (mortalidad escondida), o
gue hace pensar gque su prevalencia pudiera ser ain
mayor. Aproximadamente el 40% de recién nacidos
Vivos con este defecto tienen asociadas otras lesio-
nes a nivel cardiaco (60%), urogenital (23%), gas-
trointestinal (17%), sistema nervioso central (14%)
0 cromosdmicas (10%, trisomias u otras).1819 Alre-
dedor del 85% de las hernias son izquierdas, 13%
derechasy solo el 2% bilaterales. La supervivencia
de los neonatos con hernia diafragmética es alrede-
dor del 44% y varia entre el 25y 83% en centros
gue cuentan con todas las facilidades para el trata-
miento neonatal de estos pacientes.!8

Existen varios estudios prenatales para determi-
nar la gravedad de la hernia diafragmética, entre los
gue se cuentan las mediciones ultrasonogréficas o
con resonancia magnética. El diagnéstico prenatal
de la hernia diafragmaética puede requerir de varios
estudios durante el curso del embarazo.?° Parte de
estos estudios son la medicion del perimetro abdo-
minal,1® asi como de larelacion del volumen pul-
monar contralateral al defecto y del perimetro cef&
lico corregido para la edad gestacional [relacion
pulmon/cabeza (LHR) por sus siglas en inglés];!’
cuando esta relacion es igual o menor a 1, indica
mayor severidad del defecto. Tomando en cuenta
esta Ultima medicion, se han ideado varios tipos de
terapia fetal que incluyen el pinzamiento o la obs-
truccion tragueal (por medio de tapones facilmente
removibles al momento del parto), procedimiento
que se realiza alrededor de la semana 24 de gesta-
cion con el fin de promover el crecimiento del teji-
do pulmonar y, por consiguiente, el desarrollo de la
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vasculatura pulmonar.21-24 Ecocardiogréficamente,
la medicion de la masa ventricular izquierday la
fraccion de acortamiento,?® asi como el diametro de
la arteria pulmonar y sus ramas?®® pueden usarse
para predecir |a supervivencia de pacientes con her-
nia diafragmatica congénita.

También se haintentado corregir e defecto direc-
tamente in utero con diferentes resultados, depen-
diendo de las caracteristicas del mismo.?’

En recién nacidos con hernia diafragmética con-
génita, la cantidad total de surfactante se encuentra
disminuida, probablemente por aumento en el cata-
bolismo més que por una alteracion en su sintesis;1°
esta reduccién puede ser otra causa de la sintomato-
logia respiratoria temprana de estos nifios. Estudios
experimentales’ sugieren que la administracion pre-
natal de acido retinoico ala madre promueve el de-
sarrollo del tejido pulmonar y de las células alveola-
res tipo Il productoras de surfactante, con lo que la
evolucion posnatal no se ve complicada por insufi-
cienciarespiratoria e hipertension arterial pulmonar
tan severas como en €l resto de |os casos. Estos auto-
res mencionan que el uso de glucocorticoides tam-
bién mejora la produccion de surfactante, pero con-
trario ala vitamina A, pueden causar una disminu-
cion del crecimiento pulmonar y la alveologénesis.
Los hallazgos hasta ahora mencionados pudieran
ayudar a prevenir o reducir la sintomatologia en re-
cién nacidos diagnosticados desde |a etapa prenatal,
mediante la administracion materna de vitamina A
durante el embarazo.

La gran mayoria de los nifios que presentan este
defecto deben ser tratados en forma agresiva al na-
cer, pues de la supervivencia en las primeras horas
dependera el resultado final del caso. EI manejo de
estos pacientes incluye el uso de la membrana de
oxigenacion extracorpéreay laventilacion oscilato-
ria de alta frecuencia, aunque varios reportes men-
cionan la presencia de complicaciones tardias seve-
ras secundarias al uso prolongado de las mismas.
Otro tipo de tratamiento es la administraciéon de
6xido nitrico® o sulfato de magnesio® en caso de hi-
pertension arterial pulmonar severa por persistencia
del patrén fetal. Los pacientes que sobreviven esta
primera fase del tratamiento pueden ser sometidos
acirugia para la correccion anatébmica del defecto.
En los nifios con hipertension arterial pulmonar se-

veray persistencia del patrén fetal, la cantidad de
surfactante puede no ser adecuada debido al se-
cuestro de algunas zonas del pulmon, por lo que
ciertos autores agregan surfactante sintético aunado
al manejo ventilatorio para mejorar el cuadro. Al-
gunos centros sugieren permitir una discreta hiper-
capnia en estos pacientes, siempre y cuando la PO,
posductal se mantenga por arriba de 90%. Con es-
tos valores, la ventilacion mecanica se mantiene
con menor presion pico, lo que reduce notablemen-
te el barotrauma pulmonar.228

L os casos reportados que presentan sintomas en
etapas mas tardias de la vida parecen ser portadores
de una alteracion menor en la anatomia del tejido y
de la vasculatura pulmonares, motivo por el que
suelen ser diagnosticados por |a presencia de algun
cuadro clinico patol6gico agregado a la malforma-
cion diafragmatica. 15

En nuestros casos, aunque la presentacion se re-
gistré en las primeras horas de vida, ladificultad res-
piratoria fue poco importante y la evolucion fue gra-
dual, se pudo controlar con ventilacion mecanica en
parametros bajosy, tres dias después de lacirugia, el
pulmén recuperd su tamafio y funcion en forma ade-
cuada. Laevolucion en estos casos dista mucho de la
gue se reporta en la literatura, hecho que no pode-
mos explicar en forma completa, pues, aunque el
diagnostico fue establecido en la etapa posnatal tem-
prana, la afeccién pulmonar fue minimay permitio
un buen resultado. Existe la posibilidad en el primer
caso que €l paso de las visceras abdominales ala ca-
vidad toré&cica se produjo en etapas tardias del emba-
razo, lo que alterd en menor grado al desarrollo pul-
monar. No contamos con diagndstico sonografico de
la hernia en el periodo gestacional para poder evi-
denciar este hecho; pero Mychaliska® lo menciona
como una probabilidad en sus estudios experimenta-
les. En el segundo caso, la restricciéon del defecto
solo permitio el paso de intestino y ninguna otra vis-
cera, lo que probablemente no gjercié demasiada
presion sobre el tejido pulmonar,

A lavista de todas las complicaciones y resulta-
dos poco halagadores en la mayor parte de |os casos,
la hernia diafragmatica congénita debe considerarse
en el recién nacido como una urgencia de tipo fisio-
[6gico, por 1o que la prioridad serd mantener al pa-
ciente en las mejores condiciones posibles desde el
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punto de vista respiratorio y, una vez resuelto este
problema, se debera proceder con la reparacion qui-
rargica.>27-2% K aramanoukian? sugiere la reparacion
guirurgica hasta 24 horas después de la estabiliza-
cion circulatoriay respiratoria, aunque una esperade
siete a 10 dias puede estar indicada. Otravariable se-
ria esperar al menos 24 a 48 horas con evidencia
ecocardiografica de niveles de presion arterial pul-
monar normales para proceder con la cirugia. Otros
autores promueven la correccion quirdrgica tempra-
na de estos pacientes con resultados muy diversos en
cuanto a la supervivencia.?%3°

Existen reportes de altamorbilidad en los pacientes
gue sobreviven a mangjo inicia de la hernia diafrag-
matica congénita. El uso prolongado de ventilacion
mecanica se asocia con displasia broncopulmonar en
una mayor proporcién de nifios portadores de hernia
diafragmatica. Otro tipo de problemas son ectasia de
esofago con reflujo gastroesofagico en casos de de-
fectos muy grandes; larecurrencia de la hernia u obs-
truccion intestinal son complicaciones graves, aunque
no frecuentemente reportadas. En un grupo de pacien-
tes en que se usd la membrana de oxigenacion extra-
corporea, se reporta mayor incidencia de problemas
neurocognoscitivos en la época escol ar.3-32

Aun cuando existen métodos innovadores en el
tratamiento intrauterino y en la terapia posnatal in-
mediata, |a verdadera solucién a este problema sera,
en el futuro, mediante el conocimiento y la preven-
cion de la causa embriol6gicay la creacion de técni-
cas que induzcan el crecimiento pulmonar.33
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