Hernia diafragmatica congénita
de presentacion tardia

Reporte de caso con revision de literatura
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Una hernia diafragmaética congénita ocurre cuando existe un
defecto estructural en el diafragma que permite la migracion
de los érganos abdominales a la cavidad torécica. Se consi-
dera de presentacion tardia cuando se diagnostica después
de los 30 dias de vida extrauterina.

Mas del 60% de los pacientes con hernia diafragmatica
congénita cuentan con un diagnostico erréneo al momento
del nacimiento, encontrandose dentro de los diagndsticos
mas frecuentes al derrame pleural, neumonia, neumotorax,
neumatocele y absceso pulmonar.

Presentamos el caso de una paciente del sexo femenino de
3 afos que acudié a urgencias por dolor abdominal, nduseas,
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vomito, intolerancia a la via oral y dificultad respiratoria. La
radiograffa de térax evidencié migracién de la cdmara gés-
trica hacia el térax, desplazamiento de la silueta cardiaca y
las estructuras del mediastino hacia la derecha con la punta
de la sonda nasogéstrica ubicada en el hemitérax izquierdo.
Se concluyé el diagndstico de hernia diafragmética de pre-
sentacion tardfa. La paciente recibio tratamiento quirdrgico,
el cual fue exitoso.

Este trabajo destaca la importancia de sospechar el diag-
néstico de hernia diafragmética congénita de presentacion
tardia cuando se abordan pacientes pediatricos con dificultad
respiratoria sin otra causa aparente, dolor abdominal, nduseas
y vomito.

Hernia diafragmdtica congénita de presen-
tacion tardia; dificultad respiratoria; dolor abdominal agudo;
pediatria.

A congenital diaphragmatic hernia occurs when the dia-
phragm has a structural defect that allows the migration
of abdominal organs into the chest cavity. It is called late
presentation when its diagnosis does after 30 days of life.

More than 60% of patients with congenital diaphragmatic
hernia are misdiagnosed. The most common misdiagnoses
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are pleural effusion, pneumonia, pneumothorax, pneuma-
tocele, and lung abscess.

We present a case of a 3-year-old female who attended
the emergency room due to abdominal pain, nausea, vom-
iting, intolerance to the oral route, and respiratory distress.
The chest X-ray showed migration of the gastric chamber
towards the thorax, displacement of the cardiac silhouette
and the mediastinal structures to the right, and the tip of the
nasogastric tube located in the left hemithorax. The doctors
concluded a late presentation diaphragmatic hernia. The
patient received surgical treatment, which was successful.

This paper highlights the importance of suspecting the
diagnosis of late-onset congenital diaphragmatic hernia
when treating pediatric patients with respiratory distress
without another apparent cause, abdominal pain, nausea,
and vomiting.

Late-onset congenital diaphragmatic hernia; res-
piratory distress syndrome; acute abdominal pain; pediatrics.

Una hernia diafragmética congénita (HDC) es
defecto estructural causado por una fusion inade-
cuada de la membrana pleuroperitoneal que forma
el diafragma. Este defecto permite que las visceras
peritoneales migren hacia la cavidad tordcica’.

La migracién de los érganos abdominales hacia
la cavidad tordcica a través del defecto herniario
provoca compresién pulmonar y desplazamiento
del mediastino en una direccién opuesta al defec-
to. Dependiendo de la magnitud de la compresién
pulmonar, puede haber desarrollo restringido de
los alvéolos e hipertrofia muscular en las arteriolas
pulmonares; estas alteraciones generan hipoplasia
pulmonar, que puede estar o no, acompanada de
hipertensién pulmonar secundaria a un menor de-
sarrollo del tamafio pulmonar y de sus vasos san-
guineos"?.

Segtin el tamarfio del defecto herniario, los 6rga-
nos abdominales (estémago, bazo, higado, intestino
delgado, entre otros) pueden desplazarse a través del
defecto’. La HDC se diagnostica principalmente en
neonatos, su incidencia es de un caso por cada 2,500
5,000 nacimientos y, la supervivencia después del
diagnéstico es mayor al 60%"*.

Cuando esta patologia es diagnosticada des-

pués de los 30 dias de vida se denomina HDC de
presentacion tardia®. Se estima que la presentacién

tardia se presenta del 2.5 al 20% de todos los casos
de HDC'.

Se presenta el caso de una paciente del sexo fe-
menino de 3 afos con el antecedente de un inter-
namiento a los 2 meses de edad por neumonia y
dextrocardia.

Tres dias antes de su ingreso a urgencias, la pa-
ciente present6 dolor abdominal de inicio stbito,
tipo cdlico, difuso y de baja intensidad. Sin pres-
cripcién médica, la madre le administré metoclo-
pramida y la paciente tuvo mejoria parcial del dolor;
sin embargo, en las siguientes 24 horas, ademds del
dolor, la paciente presenté anorexia y nduseas. La
madre le administro dimeticona y otra dosis de me-
toclopramida, pero la paciente no obtuvo mejoria.

La paciente fue llevada con un médico particular
por la persistencia de los sintomas referidos, le rea-
lizaron el diagnéstico de un sindrome de intestino
irritable y le prescribieron trimebutina y picosulfa-
to de sodio, la madre le administro el tratamiento
prescrito durante 24 horas, pero no observé mejo-
ria. Posteriormente, la paciente presenté dificultad
respiratoria, vémito e intolerancia a la via oral, por
lo que fue llevada al servicio de urgencias de un
hospital pedidtrico.
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Ubicacion de los percentiles del peso y la talla de la paciente segun la Organizaciéon Mundial de la Salud

Se observa la ubicacion de los percentiles del peso y la talla de la paciente segun la Organizacién Mundial de la Salud. 2) El peso de la paciente (14.5

kg) se ubica arriba del percentil 85 para nifias de 3 afios.

La talla de la paciente (97 cm) se ubica arriba del percentil 97 para nifas de 3 afios. La

herramienta para calcular los percentiles del peso y la talla en pacientes pediétricos esta disponible en:
https://www.who.int/tools/child-growth-standards/standards/weight-for-age

A su ingreso se evidencié frecuencia cardiaca de
142 latidos por minuto (percentil 90), frecuencia
respiratoria de 24 respiraciones por minuto (debajo
del percentil 50), temperatura de 37.2 °C (arriba del
percentil 97), talla de 97 cm y peso de 14.5 kg (arri-
ba del percentil 97 y 85 respectivamente, figura 1).

La exploracién fisica del crdneo y del cuello no
reveld hallazgos patolégicos. El térax era normoli-
neo. En el hemitérax izquierdo habia disminucién
de los movimientos de amplexién y amplexacién,
disminucién de las vibraciones vocales, hiperclari-
dad ala percusién y ausencia de ruidos respiratorios.
En el hemitérax derecho no se identificaron ha-
llazgos relevantes. La exploracién precordial reveld
ruidos cardiacos ritmicos, sin soplos ni fenémenos
agregados. El abdomen se encontraba sin alteracio-
nes en la inspeccién, con disminucién de la peris-
talsis, blando, distendido, con dolor a la palpacién
profunda, timpdnico a la percusién y sin datos de
abdomen agudo. En el tacto rectal se documenté
que el ano se encontraba en adecuada situacion, con
reflejo anal conservado y dmpula rectal vacia. El res-
to de la exploracién fisica no evidencié alteraciones.

Los estudios de laboratorio evidenciaron discreta
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elevacién de azoados probablemente por deshidra-
tacion (tabla 1). La radiografia toracoabdominal
evidencié una lesién dentro de hemitérax izquierdo
con un gran nivel hidroaéreo, desplazamiento de las
estructuras del mediastino hacia la derecha y no fue
posible delimitar el diafragma izquierdo (figura 2).

Debido a los hallazgos clinicos y radiogréficos
se sospechd de una hernia diafragmadtica congénita
de presentacién tardia, se colocé una sonda naso-
géstrica de 14 French con lo cual se obtuvo mejoria
parcial de los sintomas. Se solicité una radiogra-
fia toracoabdominal de control, la cual evidenci6
disminucién del nivel hidroaéreo en el hemitérax
izquierdo y ubicacién de la punta de la sonda en la
cavidad tordcica (figura 2).

El diagnéstico fue confirmado a través de una
tomografia toracoabdominal simple; posteriormen-
te, la paciente fue valorada por el servicio de cirugia
pedidtrica, quien confirmé el diagnéstico planteado
y realizé la correccién quirdrgica del defecto hernia-
rio a través de una plastia diafragmdtica izquierda.

Durante el procedimiento se observé un defecto
amplio en el hemidiafragma izquierdo e hipoplasia
pulmonar izquierda, la cual mejoré con las manio-



Tabla 1. Valores de los exdmenes de laboratorio

Estudio Resultado Unidades Valores de referencia
Leucocitos 9.37 10 x 3/uL 4.5-10
Neutréfilos 82.03 % 3773
Hemoglobina 15.06 g/dl 10-15
Hematocrito 43.80 % 30-46
Volumen corpuscular medio 84.30 fL 80-99
Plaquetas 403.20 10 x 3/uL 150-400
Procalcitonina 0.5 ng/ml < 0.5 ng/mL
Proteina C reactiva 0.140 mg/d| <3 mg/L
Glucosa 86.1 mg/dl 70-110
Sodio 143.0 mEq/L 135-145
Potasio 44 mEq/L 3.6-5
Cloro 106.0 mEq/L 98-107
Urea 65.7 mg/dl 15-38
BUN 30.7 mg/dl 7-18
Creatinina 0.4 mg/dl 0.6-1.3
INR 1.21 - 0-0
Tiempo protrombina 14.40 Segundos 11-15.5
Tiempo tromboplastina 31.60 Segundos 24-35

Se muestran los resultados de laboratorio realizados al ingreso de la paciente.

Radiografia toracoabdominal inicial

Se observa una radiografia anteroposterior de la region toracoabdominal que evidencia una lesién dentro de hemitérax izquierdo con un nivel
hidroaéreo (flecha horizontal). Hay desplazamiento de la traquea y la silueta cardiaca hacia la derecha (flecha vertical). No es posible delimitar el
diafragma izquierdo. >} Se observa una radiografia anteroposterior de la region toracoabdominal tomada después de la colocacién de una sonda
nasogastrica. Es posible observar una disminucién del volumen de la burbuja aérea y del nivel hidroaéreo. Las estructuras del mediastino regresaron
parcialmente a su ubicacion habitual (flecha vertical). La punta de la sonda nasogastrica se encuentra dentro del hemitérax izquierdo (flecha horizontal).
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Radiografia toracoabdominal transoperatoria

Se observa una radiografia anteroposterior transoperatoria de la regién toracoabdominal que evidencia
descenso del hemidiafragma izquierdo (flecha horizontal). Ya no se observa la burbuja gastrica dentro del térax.

bras de Valsalva. Se redujo el contenido abdominal
del hemitérax izquierdo (estémago, intestino delga-
do, colon y bazo) sin complicaciones.

Durante el periodo transoperatorio se realizé
una radiografia de térax, en dicho estudio se ob-
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servé descenso del dngulo costodiafragmadtico iz-
quierdo en comparacién con su homélogo derecho
por disminucién del tono muscular y la burbuja
gdstrica estaba ubicada fuera de la cavidad tordcica

(figura 3).
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Radiografia de térax posoperatoria

Se observa una radiografia anteroposterior de térax tomada 24 horas después del procedimiento quirurgico que
evidencia regresion del hemidiafragma izquierdo a su ubicacién habitual y reexpansion del parénquima pulmonar.

Después de 24 horas del evento quirtrgico se
realizé otro estudio radiogrifico de control, el cual
document§ elevacién del dngulo costodiafragmati-
co izquierdo, total expansién del parénquima pul-
monar y ubicacién normal de la silueta cardiaca, la
cual anteriormente estaba totalmente localizada en
el hemitérax derecho (figura 4).

La paciente cursé con una adecuada evolucién
postquirtrgica, los valores de azoados regresaron
a los rangos de referencia y, finalmente, egresé del
hospital sin complicaciones cuatro dias después del
procedimiento quirtrgico.

La HDC es relativamente rara, se presenta en uno
de cada 2,500 a 5,000 nacidos vivos y, del 2.5 al
20% de todos los casos de HDC tendrdn una pre-
sentacion tardia; es decir, se diagnosticardn después
de los 30 dias de vidal.

La incidencia es ligeramente mayor en los hom-
bres. En el 80% de los casos el defecto se localiza en
regién posterolateral izquierda, en el 20% restante
el defecto se encuentra en el hemidiafragma derecho
y, la afectacién bilateral es muy rara*®.

Las HDC se deben a un defecto estructural
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causado por la fusién inadecuada de los elementos
que forman el diafragma durante su desarrollo em-
brionario; este defecto permite a las visceras abdo-
minales migrar hacia la cavidad tordcica. Cuando
el defecto se localiza en la pared posterolateral se
denomina hernia de Bochdalek (95% de los casos);
con menor frecuencia, el defecto se ubica en la por-
cién anterior del diafragma y se denomina hernia
de Morgagni.

La etiologia de las HDC adn es desconocida.
Habitualmente son un defecto aislado; sin embargo,
del 10 al 30% se asocian con anomalias cromosé-
micas subyacentes como la trisomia 18 o sindromes
genéticos especificos como Beckwith-Wiedemann,
Denys-Drash, Fryns, Gershoni-Baruch, Goltz, Ki-
[lian-Pallister, entre otros’”.

La ausencia de continuidad diafragmadtica se
relaciona con el desplazamiento de las visceras ab-
dominales, aunque el estémago e higado son las
estructuras mds involucradas, también puede exis-
tir herniacién del bazo, colon, intestino delgado u
otros 6rganos.

El desplazamiento de los 6rganos abdominales
provoca compresién pulmonar y desplazamiento del
mediastino. Segun el tamafio del defecto anatémi-
co y la compresién de las estructuras toricicas por
las visceras abdominales puede existir hipoplasia e
hipertensién pulmonar®”.

En general, las HDC suelen diagnosticarse antes
del nacimiento o en los primeros dias de vida extra-
uterina; sin embargo, en ocasiones el diagnéstico
se realiza después de los 30 dias del nacimiento. A
esta situacion se le conoce como presentacion tardia.

Una HDC con presentacién tardia puede tener
manifestaciones gastrointestinales (dolor abdomi-
nal, nduseas y vomito), respiratorias (disnea, tos y ta-
quipnea) y cardiovasculares; sin embargo, también
existen casos asintomdticos. Las manifestaciones
gastrointestinales y respiratorias pueden aparecer
juntas o separadas, lo cual dificulta el diagnésti-
co porque son sintomas inespecificos que pueden
estar presentes en otras patologias. Habitualmente
la intensidad de los sintomas depende del tamafo
del defecto, el grado de compresién pulmonar, el
desplazamiento de las estructuras mediastinales y
la presencia (o ausencia) de complicaciones como

http://doi.org/10.22201/fm.24484865e.2023.66.4.04
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el estrangulamiento de las estructuras abdominales
herniadas. Los hallazgos de la exploracion fisica
pueden evidenciar alteraciones anatémicas en la
estructura del térax, reduccién en la entrada y salida
de aire durante la auscultacién pulmonar u otros
datos derivados de la compresién de las estructuras
tordcicas™®.

El error diagnéstico ocurre en mds del 60% de
todos los casos de HDC de presentacion tardia. Los
diagndsticos erréneos mds frecuentes son absceso
pulmonar, derrame pleural, neumatocele, neumo-
nfa, neumotorax, entre otros">8.

Habitualmente, la radiografia de térax es el
primer estudio que se realiza en los pacientes con
sospecha de HDC de presentacion tardia y es sufi-
ciente para establecer el diagndstico en mds del 50%
de los casos. El desplazamiento intratordcico de las
visceras abdominales es el hallazgo mds comin en la
radiografia de tdrax inicial; sin embargo, los errores
en la interpretacién de los hallazgos radiograficos
ocurren en mds del 25% de los estudios revisados.
Otros hallazgos son desplazamiento contralateral
del mediastino, niveles hidroaéreos y radioopaci-
dades del hemitérax afectado. La herniacién de un
érgano s6lido como el higado o el bazo es un factor

http://doi.org/10.22201/fm.24484865e.2023.66.4.04
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de riesgo para la interpretacién errénea de los estu-
dios radiograficos. Los diagndsticos erréneos como
el derrame pleural o el neumotérax son frecuentes
y pueden conducir a decisiones terapéuticas inade-
cuadas como la colocacién de sondas pleurales para
el drenaje correspondiente; sin embargo, este proce-
dimiento puede producir lesiones o perforacién de
las estructuras abdominales herniadas®.

Se ha reportado que una segunda radiografia
tomada después de la colocacién de una sonda na-
sogdstrica puede disminuir la incidencia del error
diagnéstico en las radiografias tordcicas. En la ma-
yoria de las ocasiones, ademds de la radiografia de
térax, es necesario realizar otro estudio de imagen
confirmatorio como la tomografia simple®.

La morbilidad y mortalidad de la HDC de
presentacién tardia es elevada. Los reportes sobre
la mortalidad oscilan entre el 40 y el 60% de los
pacientes y estdn asociados a la presencia de com-
plicaciones como disfuncién cardiopulmonar por
compresién de las estructuras del mediastino, es-
trangulamiento y necrosis de los 6rganos herniados,
gastrotérax a tension, obstruccién intestinal, rup-
tura esplénica, sindrome de intestino corto, vélvulo
gdstrico, entre otras*®S.
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El objetivo principal del tratamiento es conse-
guir un cierre sin tensién del defecto diafragmati-
co®. La estrategia més utilizada para la reparacién
de la HDC con presentacién tardia es el cierre qui-
rargico del defecto anatémico con parche del dia-
fragma a través de un abordaje abdominal abierto;
sin embargo, también existen abordajes mediante
toracoscopia o laparoscopia. Cuando existen adhe-
rencias entre las estructuras abdominales y tordcicas
suelen utilizarse abordajes toracoabdominales”'’. La
eleccién de la estrategia de reparacién depende del
tamano del defecto y de las complicaciones identi-
ficadas al momento del diagnéstico.

En este trabajo se presenta el caso de una pa-
ciente de sexo femenino de 3 afios con sintomas
respiratorios y gastrointestinales inespecificos se-
cundarios a una HDC de presentacién tardia. Tan-
to la sintomatologia de la paciente, como el retraso
en el diagndstico, corresponden a lo reportado en
la literatura.

No resulta extrafio que la paciente haya tenido
dos valoraciones médicas previas con diagnésticos
erroneos (una a los dos meses de edad por un su-
puesto caso de neumonia con dextrocardia y otra
con el diagnéstico inespecifico de una patologia
abdominal). En la valoracién inicial los hallazgos
en la exploracién fisica eran compatibles con un
neumotdrax; sin embargo, la radiografia inicial fue
suficiente para establecer el diagnéstico de HDC
de presentacion tardfa.

Si bien, la primera radiografia era altamente su-
gestiva, se realizé una segunda toma posterior a
la colocacién de una sonda nasogdstrica para dis-
minuir el volumen gdstrico y disminuir el riesgo
de errores diagnésticos. Finalmente, el diagndstico
en esta paciente se confirmé mediante un estudio
tomografico simple.

Aunque el defecto anatémico era extenso y exis-
tia herniacién de varios 6rganos abdominales (est6-
mago, intestino delgado, colon y bazo), la evolucién
de la paciente fue favorable. La paciente fue egresada
sin complicaciones cuatro dias después de la inter-
vencién quirdrgica y continud su seguimiento de
manera ambulatoria; por lo cual, al momento de
realizar este trabajo no fue posible determinar si
existian otras alteraciones congénitas o genéticas.
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Debido a su baja incidencia y a la amplia diversidad
de manifestaciones clinicas, las HDC con presenta-
cién tardia raramente son sospechadas. Es prudente
que, durante el abordaje de pacientes pedidtricos
con dificultad respiratoria sin causa aparente y sin-
tomas abdominales inespecificos, se considere a la
HDC con presentacién tardia como una posibili-
dad diagnéstica. La confirmacién diagnéstica con
estudios de imagen es importante y debe realizarse
de manera temprana para realizar un diagnésti-
co oportuno y evitar complicaciones derivadas de
intervenciones terapéuticas inapropiadas como la
colocacion de drenajes tordcicos.
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