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Resumen

Introduccion. La hernia Diafragmatica congénita (HDC) es una malformacion producto de la fusion
incompleta de la membrana pleuroperitoneal, su incidencia es de 1/2000-5000 recién nacidos vivos,
su presentacion clinica es variable y depende del grado de hipoplasia e hipertension pulmonar, en
el periodo neonatal el distress respiratorio conllevara a una alta morbimortalidad. El tratamiento
estd encaminado a mantener las mejores condiciones respiratorias mediante la terapia intensiva
neonatal, una vez conseguido el objetivo se procedera con la correccion quirdrgica del defecto
anatémico, a pesar de los avances en el manejo del recién nacido grave, se reporta una mortalidad
del 75%.

Desarrollo del caso: Gestante de 25 afios con antecedente de: epilepsia en tratamiento, restriccion
del crecimiento intrauterino a las 26 semanas de gestacion (sg), no refiere ingesta de medicamentos
con efecto teratdgeno, acude a casa de salud por presentar tension arterial de 160/90 mmhg, cefalea
y tinnitus, se cataloga como preeclampsia con signos de severidad y se termina el embarazo a las
26.6 sg, producto del cual se recibi6é un recién nacido prematuro extremo de sexo femenino con
Apgar 08 al minuto y 09 a los 05 minutos. peso: 690 g, talla: 29 cm, pc: 22.5 cm, a los 2 minutos
del nacimiento presento dificultad respiratoria por lo que se apoy6 con oxigeno por cpap nasal y se
ingres6 a unidad de neonatologia. Por su condicion clinica presento alta morbimortalidad, en su
estancia hospitalaria fue tratada con antibidticoterapia, nutricion parenteral y hemoderivados, a sus
8 dias de hospitalizacién no mejora su condicidn respiratoria circunstancia por el cual se sometio
a ventilacion invasiva y se realiz6 radiografia simple de térax de control, evidenciandose hernia
diafragmatica de lado izquierdo, motivo por el cual fue transferida a tercer nivel.

Valorada e intervenida por especialista, en cuyos hallazgos se reporta una hernia diafragmaética de
2cm con asas intestinales que ocupan l6bulo inferior de pulmon, sin hipoplasia pulmonar,
permanecio por 25 dias en donde mejoro con condicion respiratoria y metabolica y fue dada de alta
con aporte de oxigeno a un litro y valorada posteriormente por consulta externa.

Conclusion: Patologia que con lleva a un deterioro de la funcién respiratoria progresivo de no
tratarse oportunamente, su diagndstico en primer trimestre con la ecografia podria mejorar su
condicion en su vida posnatal, para contar con un manejo interdisciplinario y posterior
rehabilitacion.

Palabras claves: Hernia diafragmatica congenita; insuficiencia respiratoria del recién nacido;

732 Vol. 7, nim. 1, Enero-Marzo 2021, pp. 731-743
Diego Armando Auqui Carangui, Ricardo Patricio Sanchez Centeno, Juan Sebastian Cahuasqui Llerena, Paul Santiago
Naranjo Gonzalez



Dom Cien, ISSN: 2477'8818 REVISTA
Vol. 7, nim. 1, Ener-Marzo 2021, pp. 731-743 o

—
DOMINIO DE
LAS CIENCIAS

Hernia Diafragmatica congénita en Recién nacido prematuro extremo. Reporte de un Caso

hipoplasia pulmonar; diagnostico prenatal; cirugia.

Abstract

Introduction. Congenital diaphragmatic hernia (CDH) is a malformation resulting from incomplete
fusion of the pleuroperitoneal membrane, its incidence is 1/2000-5000 live newborns, its clinical
presentation is variable and depends on the degree of hypoplasia and pulmonary hypertension, in
the neonatal period respiratory distress will lead to high morbidity and mortality. Treatment is
aimed at maintaining the best respiratory conditions through neonatal intensive therapy, once this
objective is achieved, surgical correction of the anatomical defect will be performed. Despite
advances in the management of severe newborns, a mortality rate of 75% is reported.

Case development: 25-year-old pregnant woman with a history of: epilepsy under treatment,
intrauterine growth restriction at 26 weeks of gestation (sg), no history of taking medications with
teratogenic effect, she went to the health center for presenting blood pressure of 160/90 mmhg,
headache and tinnitus, it was classified as preeclampsia with signs of severity and the pregnancy
was terminated at 26 weeks of gestation (sg). 6 sg, the result of which was an extremely premature
female newborn with Apgar 08 at one minute and 09 at 05 minutes, weight: 690 g, size: 29 cm,
bw: 22.5 cm, 2 minutes after birth she presented respiratory difficulty and was supported with
oxygen through nasal cpap and was admitted to the neonatology unit. Due to her clinical condition
she presented high morbimortality, during her hospital stay she was treated with antibiotic therapy,
parenteral nutrition and hemoderivatives, at 8 days of hospitalization her respiratory condition did
not improve, for which reason she was submitted to invasive ventilation and a simple control chest
x-ray was performed, showing diaphragmatic hernia on the left side, for which reason she was
transferred to the third level.

She was assessed and operated by a specialist, whose findings showed a 2cm diaphragmatic hernia
with intestinal loops occupying the lower lobe of the lung, without pulmonary hypoplasia. She
remained for 25 days where she improved her respiratory and metabolic condition and was
discharged with oxygen supply of one liter and later assessed by an outpatient clinic.

Conclusion: Pathology that leads to a progressive deterioration of the respiratory function if not
treated in a timely manner, its diagnosis in the first trimester with ultrasound could improve her

condition in her postnatal life, to have an interdisciplinary management and subsequent
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rehabilitation.
Keywords: Congenital diaphragmatic hernia; respiratory failure of the newborn; pulmonary

hypoplasia; prenatal diagnosis; surgery.

Resumo

Introducdo. A hérnia diafragmatica congénita (CDH) é um produto de malformacdo da fusdo
incompleta da membrana pleuroperitoneal, sua incidéncia € de 1 / 2.000-5.000 recém-nascidos
Vivos, sua apresentacao clinica é variavel e depende do grau de hipoplasia e hipertensdo pulmonar,
no periodo neonatal, o desconforto respiratorio pode levar a uma alta morbidade e mortalidade. O
tratamento visa a manutencdo das melhores condigdes respiratdrias através da terapia neonatal
intensiva, uma vez alcancado o objetivo, proceder-se-a a corre¢éo cirargica do defeito anatdmico,
apesar dos avanc¢os no manejo do recem-nascido grave, é relatada mortalidade de 75%.
Desenvolvimento do caso: Mulher gravida de 25 anos com historia de: epilepsia em tratamento,
restricdo de crescimento intrauterino as 26 semanas de gestacdo (sg), ndo faz referéncia ao uso de
medicamentos com efeito teratogénico, vai ao ambulatorio por causa de sua pressao arterial de
160/90 mmhg, cefaléia e zumbido, é classificada como pré-eclampsia com sinais de gravidade e a
gestacdo termina em 26,6 sg, em decorréncia da qual foi recebida uma recém-nascida
extremamente prematura com Apgar de 08 no minuto e 09 aos 05 minutos. peso: 690 g, altura: 29
cm, peso corporal: 22,5 cm, aos 2 minutos ap0s 0 nascimento apresentou quadro de dificuldade
respiratdria, por isso recebeu suporte de oxigénio por cpap nasal e foi admitida na unidade de
neonatologia. Devido ao seu quadro clinico apresentou elevada morbimortalidade, durante sua
internacdo foi tratada com antibioticoterapia, nutricdo parenteral e hemoderivados, ap6s 8 dias de
internacdo ndo apresentou melhora do quadro respiratério, circunstancia pela qual foi submetida a
ventilacdo invasiva e radiografia simples de térax de controle, mostrando hérnia diafragmatica a
esquerda, motivo pelo qual foi transferida para o terceiro nivel.

Avaliada e operada por especialista, em cujos achados uma hérnia diafragmatica de 2cm com algas
intestinais ocupando o lobo inferior do pulméo, sem hipoplasia pulmonar, permaneceu por 25 dias
onde melhorou do quadro respiratorio e metabolico e recebeu alta com contribuicdo de oxigénio
ao um litro e posteriormente avaliado por consulta externa.

Conclusao: Patologia que leva a deterioracao progressiva da funcéo respiratoria se ndo tratada em
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tempo habil, seu diagndstico no primeiro trimestre com ultrassonografia poderia melhorar seu
quadro em sua vida p6s-natal, a fim de ter manejo interdisciplinar e posterior reabilitacéo.
Palavras-chave: Hérnia diafragmatica congénita; insuficiéncia respiratéria do recém-nascido;

hipoplasia pulmonar; Diagndstico pré-natal; cirurgia.

Introduccién

La primera cita de una hernia diafragmatica fue realizada por Ambrosio Paré en 1579, y
originalmente descrita por Lazarus Riverius en 1679, quien describi6 su hallazgo postmortem en
un hombre de 24 afios de edad. Charles Holt fue el primero en describirla en el nifio, y Vincent
Alexander Bochdalek, en 1848, describid desde el punto de vista embrioldgico la herniacién del
intestino por un agujero dorsal diafragmatico, variedad que hoy lleva su nombre. La primera
reparacion en un nifio de menos de 24 horas de nacido fue hecha por Gross en 1946.

Se define como hernia diafragmaética congénita (HDC) un defecto en la formacion del diafragma
durante la vida fetal, de tamafio variable, que permite que una parte del contenido del abdomen
ascienda a la cavidad toréacica y comprima el pulmén ipsilateral en mayor o menor grado. Su
incidencia es de 1 por cada 2000 - 5000 nacidos vivos, el 90 % de los casos son izquierdas y el 95
% corresponden al tipo Bochdaleck. Es una enfermedad que tiene una alta mortalidad, y la
sobrevida en distintos centros va desde 40 a un 80 %. Su morbilidad y mortalidad no esta dada
tanto por el tamafio del defecto, sino por los defectos asociados, el grado de hipoplasia pulmonar y
la hipertension pulmonar persistente. EI 50 % de los casos presentan otras anomalias congénitas
asociadas (anomalias cardiacas, el 46% de ellas son anomalias menores como CIA y CIV, el

onfalocele ocurre en 0,63% de los pacientes con hernias de Bochdalek).

Desarrollo del caso

Mujer de 25 afios, primera gesta, mestiza residente en Ambato, con antecedente personal patologico
de: epilepsia desde los 12 afios en tratamiento con carbamazepina 200mg, restriccion del
crecimiento intrauterino a las 26 sg, sin antecedentes familiares, grupo sanguineo ARH positivo,
antecedentes prenatales recibid hierro y vitaminas durante el embarazo, vih; vdrl; torch: reporte
verbal negativo; maduracion pulmonar una dosis. Acude a facultativo por presentar tension arterial

de 160/90 mmhg, cefalea y tinnitus, se cataloga como preeclampsia con signos de severidad y se
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termina el embarazo por cesarea de emergencia a las 26.6 semanas de gestacion por fum. Se recibio
un recién nacido de sexo femenino vivo, vigoroso, liquido amni6tico claro, con grumos en poca
cantidad, Apgar 08 al minuto y 09 a los 05 minutos. peso: 690 g, talla: 29 cm, pc: 22.5 cm, a los 2
minutos del nacimiento presenta dificultad respiratoria por lo que se apoya con oxigeno por cpap
nasal, se coloca vitamina k y profilaxis ocular.

Recién nacido critico ingresa a neonatologia por bajo peso al nacer, prematurez extrema, dificultad
respiratoria y sepsis por factores maternos. Al examen fisico: T 35.3 °C, FC:95 Ipm, FR: 60 rpm,
SAT 02: 96% con oxigeno por cpap nasal. Recién nacido activo, reactivo al manejo, piel fina
gelatinosa, cabeza: fontanelas anterior y posterior normotensa, orejas de implantacion normal,
nariz fosas nasales permeables, boca mucosas orales hiumedas, con abundantes secreciones, paladar
integro en todo su trayecto, cuello simétrico, movilidad conservada, torax simétrico, expansibilidad
conservada, pulmones mala entrada de aire bilateral, disminucion del murmullo pulmonar, score
de dificultad respiratoria de 2 - 3 dado por aleteo nasal y retracciones subcostales moderadas,
corazoén ruidos cardiacos ritmicos, no soplos, abdomen suave, depresible, no megalias palpables,
cordon umbilical 2 arterias 1 vena, ano permeable, genitales externos femeninos, extremidades
simétricas, reflejos arcaicos presentes.

Recién nacido permanecio en unidad de neonatologia por 28 dias con alta morbimortalidad, con
apoyo de oxigeno, completando antibioticoterapia de primera linea y ciclo de fototerapia. A los 8
dias de estadia presentd descompensacion hemodinamica produciendo paro cardiorespiratorio que
necesito de compresiones toracicas acompafiadas de ventilacion a presion positiva con dispositivo
bolsa mascara por 1 minuto con recuperacion favorable, se intuba y desde ese momento ha
permanecido acoplado al ventilador en malas condiciones generales.

También presento secreciones sanguinolentas probablemente por cuagulopatia motivo por el cual
se aportd con factores de coagulacién, y concentrados de globulos rojos para recuperar volemia, a
los 10 dias para mejorar cobertura antibidtica se rota esquema esperando compensar su cuadro
clinico. Se inicia también aporte nutricional por via parenteral a base de lipidos y proteinas,
posteriormente se prueba alimentacion por sonda orogastrica, con muy mala tolerancia. Recién
nacido permanecié con apoyo de ventilacion invasiva con pardmetros bajos, sin lograr la

extubacion, por persistir con cuadros de apnea, se realiza nueva Radiografia simple de térax de
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control, diagnosticando de hernia diafragmatica izquierda motivo por el que se transfiere a tercer

nivel por la necesidad de cirugia cardiotoracica. (ilustracion 1,2,3)

llustracion 1: Hernia Diafragmatica vista AP en Bipedestacion

Fuente: los autores 2021

llustracion 2. Hernia Diafragmatica vista AP en DecUbito supino.

Fuente: los autores 2021

lHustracion 3: Hernia Diafragmética vista AP en Bipedestacion- lateral izquierda.

Fuente: los autores 2021
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En unidad de tercer nivel es valorado recién nacido con apoyo de ventilacion invasiva e ingresado
a terapia intensiva neonatal. Cirugia cardiotoracica analiza clinicamente y solicita tomografia
simple y contrastada de torax, confirmando el diagnostico de hernia diafragmaética izquierda, en su
décimo dia de hospitalizacion, la mecénica respiratorio mejora considerablemente ,motivo por el
cual planifican correccion de defecto anatomico funcional por via toracoscopica, en los hallazgos
se encuentran una hernia diafragmatica izquierda tipo Bochdaleck de mas o menos 3 cm, se observa
asas intestinales que invaden el 16bulo inferior izquierdo, sin hipoplasia pulmonar , procedimiento
sin complicaciones, permanece por 25 dias en facultativo con una mejor captacién de oxigeno en
campos pulmonares, en dependencia de oxigeno por canula nasal con pardmetros bajos , su aporte
nutricional por via oral es adecuado motivo por el cual es dado de alta en dependencia de oxigeno

a un litro por minuto y con valoracion por consulta externa.

Fuente: Maggiolo J, Rubilar L, Et all.

Discusion
Embriolégicamente el diafragma se forma entre la octava y décima semana de gestacion, lo que
produce la separacion de la cavidad celémica en compartimiento abdominal y toracico. Para que

se produzca una hernia diafragmética (HD) debe existir un trastorno en el desarrollo embrionario
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de este musculo, siendo variable la ubicacion y el tamafio; como consecuencia se produce el paso
de parte del contenido abdominal hacia el tdrax, se acepta que ocurren en individuos genéticamente
predispuestos que se exponen a factores ambientales (insecticidas, medicamentos y deficiencia de
vitamina A) que ocasionan la falla en el cierre de las membranas pleuroperitoneales en la octava
semana de gestacion. La Hernia Diafragmatica mas frecuente es la de Bochdalek (HB, 95% de los
casos), consiste en un defecto posterolateral, mas frecuente a izquierda. La hernia de Morgagni
(HM), defecto ventral y paraesternal, es mas prevalente a derecha, y la hernia hiatal (HH), ocurre
cuando la unién gastroesofagica se desplaza hacia el térax a través del hiato esofagico, siendo mas
frecuente en adultos. (ilustracion 4)

Segun el Grupo de Estudio la Hernia Diafragmatica Congénita se clasifica: (tabla 1)

Tabla 1: Clasificacion.

Segun tamafio Segun fenotipo

A: los defectos diafragmaticos estan completamente | Aislado: 50% a 60% de las hernias congénitas
rodeados de musculo estan aisladas y no hay otras anomalias presentes

B: menos del 50% de la pared toracica desprovista
de tejido diafragmatico

C: mas del 50% de la pared toracica desprovista de | Complejo (sindrémico): Entre el 30% y el 40%
tejido diafragmético de los casos estan asociados con otras anomalias,
ya sea como parte de un sindrome conocido o

D: ausencia total o casi completa de diafragma. (mas a menudo) en una combinacion esporadica

Realizado por: los autores 2021

Esta complicacion se presenta en el desarrollo fetal entre la tercera y octava semanas de gestacion.
Un 90 % de los casos se presenta del lado izquierdo, ya que el canal pericardio-peritoneal es mayor
en dicho lado y se cierra mas tardiamente que en el lado derecho, en el lado derecho, el higado
actGa como un mecanismo de barrera protectora. Dependiendo del tamafio del defecto, el intestino

ocupa la cavidad toracica implicada y puede producir hipoplasia pulmonar bilateral; en la hernia
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diafragmatica congénita izquierda, se puede encontrar entre 10 % y 20 % de tejido normal en el
pulmén izquierdo y entre 60 % y 70 %, en el derecho.

El diafragma es el mdsculo principal de la inspiracion y se encuentra formado hacia el final del
tercer mes del embarazo. En los neonatos con hernia diafragmatica congénita, el defecto
diafragmatico permite la entrada de contenido abdominal a la cavidad toracica, con la consecuente
restriccion del desarrollo pulmonar normal. La hipoplasia pulmonar puede comprometer no sélo el
pulmon del lado del defecto, sino también el del lado opuesto cuando el intestino herniado produce
un desplazamiento del mediastino que comprime las estructuras del lado no afectado

La hernia diafragmatica congénita esta asociada a un alto riesgo de mortalidad y morbilidad
neonatal secundario a la hipoplasia pulmonar que afecta tanto al arbol traqueo-bronquial como el
vascular. En general, las hernias bilaterales son practicamente incompatibles con la vida, y las
hernias derechas son mas graves que las izquierdas, mostrando supervivencias globales menores al
20%. En la hernia diafragmatica izquierda, la presencia de herniacion hepatica intratoracica es
también un factor de mal pronostico, presentando una supervivencia de 43% en comparacion con
las hernias izquierdas, que presentan el higado totalmente intraabdominal y supervivencia de 93%.
La hernia de Bochdalek tiene una presentacion clinica mas preocupante, pues se manifiesta poco
después del nacimiento con una serie de signos que afectan la funcién respiratoria del recién nacido,
como consecuencia de la alteracion del desarrollo de sus pulmones (hipoplasia pulmonar).
Dependiendo de la magnitud de la hipoplasia pulmonar, se presentaran sintomas y signos de
variable intensidad: dificultad respiratoria (distress), taquicardia, cianosis, deformidad del torax,
abdomen hundido, por el ascenso de 6rganos hacia el torax

El diagnéstico de la hernia diafragmatica congénita empieza desde la etapa prenatal, puede
diagnosticarse entre las semanas 16 y 24 en mas del 50% de los casos. En el primer trimestre de
embarazo, el aumento del translucimiento de la nuca puede ser sugestivo de hernia diafragmaética.
El porcentaje de anomalias cromosdmicas asociadas a la HDC es de alrededor del 15%. La
incidencia es tres veces mayor cuando la HDC se asocia a otra malformacion. En esta situacion,
las anomalias mas frecuentes son las trisomias 18 y 13. También debe buscarse la existencia de
una tetrasomia 12p debida a la asociacién con el sindrome de Pallister-Killian.

La ecografia se realiza habitualmente durante la ecografia del segundo trimestre. Es mas facil en

las hernias izquierdas y se basa principalmente en signos indirectos: la desviacién del corazén hacia
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la derecha, la posicién anormal del estomago, con una mal posicion de las referencias topograficas
de la parte supraumbilical del abdomen.
La radiografia de torax es el método de referencia en el diagnéstico posnatal, la presencia de parte
del estbmago o de asas intestinales en el torax, ademas de la falta de visualizacion del diafragma,
corroboran el diagndstico. La RM de alta velocidad puede definir mejor la lesion. Los hallazgos
ecograficos consisten en polihidramnios, masa toracica, desviacion mediastinica, burbuja gastrica
o la presencia del higado en la cavidad toracica y anasarca fetal.
En cuanto al tratamiento unos de los primeros pasos sera estabilizacion urgente para revertir la
hipoxia, hipercapnia y acidosis metabolica, incluye:

. Intubacion endotraqueal, ventilacion mecanica con oxigeno al 100% Yy presion positiva

menor a 30 cm de agua, sedacion y analgesia (narcoticos)
o Relajacion neuromuscular, alcalosis controlada con hiperventilacion y bicarbonato de
sodio endovenoso

o Descompresion del tracto intestinal con sonda orogastrica, vasopresores.
La hernia diafragmética congénita (CDH) es la indicacion mas comdn de oxigenacion por
membrana extracorpérea (ECMO) para la insuficiencia respiratoria neonatal. La ECMO es una
terapia de rescate que mantiene la funcion cardiaca y pulmonar, lo que permite la recuperacion de
un problema respiratorio reversible, en los casos mas graves, los bebés reciben ECMO para apoyar
la funcion cardiopulmonar. Hasta el 30% de los recién nacidos con HDC reciben ECMO, segun lo
informado por el Registro de la Organizacion de Soporte Vital Extracorpéreo (ELSO), ademas
describe la supervivencia alrededor del 58%. Sin embargo, existen controversias en si realmente
su uso desciende la mortalidad, en pacientes con HDC que no se pueden estabilizar con tratamiento
convencional, respecto al 0% de supervivencia de HDC de iguales caracteristicas que no recibieron
ECMO.
También su manejo puede ser farmacologico en caso de desarrollar hipertension pulmonar para lo
cual se puede optar por: oxido nitrico, tolazolina, prostaglandina E1, prostaciclina, monofosfato
adenosis ciclasa, factores de inhibicion de macré6fagos, entre otros farmacos cloropromazina,
isoproterenol, nitroprusiato de sodio, acetilcolina, glucagén, fenitoina d, tubocurarina y

bloqueadores de los canales del calcio.
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Sobre el tratamiento quirdrgico se esta discutiendo acerca del momento idoneo para la reparacion
del defecto diafragmatico. La mayoria de los centros espera al menos 48 horas después de la
estabilizacion y la resolucion de la hipertension pulmonar. Se ha descrito la reparacion tanto por
via laparoscopica como por via toracoscopica, pero ambas deberian reservarse para los neonatos

mas estables.

Conclusion

La hernia diafragmética congénita (HDC) se presenta en el desarrollo fetal en la 3er a 8va semanas
de gestacion por un defecto en las membranas pleuroperitoneales, de probable origen
multifactorial, se asocian con anomalias cromosomicas, factores ambientales, entre otros. Su
diagnostico temprano se realizara intrautero a las 15 ,16 semanas de gestacion, si no es el caso en
su periodo post natal inmediato que iniciara con un grado variable de insuficiencia respiratoria,
acompafado de disminucion o ausencia de murmullo pulmonar, desplazamientos de los ruidos
cardiacos al lado contralateral y auscultacion de ruidos hidroaereos en térax. Se confirmara con
una radiografia de térax antero posterior y lateral. En nuestro caso el diagnéstico fue en la vida
post natal cuando el recién nacido debuto con insuficiencia respiratoria progresiva en su estancia
hospitalaria, se confirmé con una radiografia simple de torax en tres posiciones y fue intervenida
en tercer nivel cuando su funcion respiratoria y hemodinamica se encontrara estable. Al final se
puede saber que se trataba de una hernia diafragmatica congénita izquierda tipo Bochdaleck sin
hipoplasia pulmonar, segin su clasificacion tipo B, que fue manejada satisfactoriamente, con

posterior seguimiento por especialidad y rehabilitacion respiratoria.
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