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Resumen

La hernia diafragmatica congénita es un defecto en la formacién del diafragma con una alta mortalidad y morbilidad para el recién nacido.
La ubicacién en el lado derecho corresponde a solo el 10% de todos los casos y se asocia con una menor supervivencia, especialmente
cuando hay una herniacién hepdatica. No se conoce con precisién el porcentaje de casos de hernia diafragmatica congénita derecha que
no implican una herniacién hepatica. Aun no hay certeza del tiempo estimado para obtener el mayor beneficio de la correccién quirurgica,
en nuestro caso realizado con éxito a los 2 dias de vida, logrando previamente una adecuada estabilidad hemodinamica y ventilatoria. El
manejo perioperatorio en unidad de cuidado intensivo neonatal, es fundamental para reducir la morbimortalidad asociada. Se presenta
un caso de hernia diafragmatica congénita derecha tratado con éxito y se exponen los aspectos mds relevantes del manejo médico-
quirtrgico de esta patologia. MED.UIS.2021;34(3): 71-7.
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Right posterolateral congenital diaphragmatic hernia without liver herniation:
presentation of a case with successful treatment

Abstract

Congenital diaphragmatic hernia is a congenital defect in the formation of the diaphragm with high mortality and morbidity for the
newborn. The location on the right side corresponds to only 10% of all cases and is associated with a lower survival, especially when there
is a liver herniation. The percentage of cases of right congenital diaphragmatic hernia that do not involve liver herniation is not known with
precision. An estimated time to obtain the greatest benefit from surgical correction is not known with certainty, in our case it was carried
out successfully at 2 days of life, previously achieving adequate hemodynamic and ventilatory stability. Perioperative management in the
neonatal intensive care unit is essential to reduce the associated morbidity and mortality. A case of congenital right diaphragmatic hernia
treated successfully is presented and the most relevant aspects of the medical-surgical management of this pathology are exposed. MED.
UIS.2021;34(3): 71-7.
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Introduccidén

La hernia diafragmatica congénita (HDC) es una
anomalia en la embriogénesis del diafragma,
constituida como un defecto anatémico
diafragmatico que permite una herniacién de
visceras abdominales dentro de la cavidad tordcica,
interfiriendo en el desarrollo embrioldgico
pulmonar'. El desarrollo embrionario del diafragma
inicia enla cuarta semana de gestaciény termina con
la fusion de las membranas pleuroperitoneales, que
constituyen cada una de las ctpulas diafragmaticas,
cerca de la semana 12 de gestacidon'. Esta fusion
incorrecta de las membranas pleuroperitoneales es
lo que genera la HDC. Solamente el 10% de los casos
de HDC son de lateralidad derecha' y es de peor
prondstico que lateralidad izquierda, la presencia de
herniacién hepatica implica una mayor ocupacién
tordcica por visceras abdominales y con esto un
mayor grado de hipoplasia pulmonar. No hay casos
reportados de HDC sin herniacién hepatica, siendo
este un hallazgo raro y que tedricamente impacta
de manera positiva en el prondstico al generar
menor afectacién al desarrollo pulmonar.

La incidencia HDC en Europa y Estados Unidos
oscila entre 2.3-2.6 por cada 10.000 nacidos vivos
y con una tasa de una mortalidad entre un 40%-
48%»>%, sin embargo, existe una subestimacién del
comportamiento epidemiolégico real, debido a
que entre el 25%-35% de los casos con diagndstico
prenatal terminan en aborto, ébito fetal o muerte
neonatal temprana®®. Adn no se disponen de datos
epidemioldgicos de esta patologia en Colombia.
Los avances cientificos en materia de preparacién
quirdrgicay cuidados postoperatorios han mejorado,
hasta en un 20%, la tasa de sobrevida’®.

Esta patologia representa un reto para los
especialistas en pediatria y cirugia pedidtrica, no
tanto por la dificultad diagndstica, sino por la alta
carga de morbimortalidad que se le atribuye®®.
Inicialmente se consideraba una emergencia
quirdrgica, pero con el paso del tiempo se ha
demostrado que la estabilizacién del recién nacido
es parte fundamental antes de considerar Ia
correccion quirdrgica. El control de la hipertension
pulmonar y la correccidn quirdrgica del defecto son
el pilar fundamental en el manejo de esta patologia,
utilizdndose actualmente terapias avanzadas para
el soporte ventilatorio y hemodindmico, como el
6xido nitrico inhalado, ventilaciéon mecanica invasiva
de alta frecuencia oscilatoria (VAFO) y oxigenacion
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con membrana extracorpérea (ECMO)". Gran parte
de los recién nacidos con HDC debutan con falla
respiratoria aguda que requiere soporte ventilatorio
en unidad de cuidado intensivo neonatal de forma
inmediata, una pequefia proporcion de casos
permanecen asintomaticos y son diagnosticados de
forma incidental en los primeros 6 meses de vida,
en especial, aquellos casos con un menor tamafo
del defecto y no presentan herniacién de visceras
abdominales®. El defecto puede corregirse mediante
la utilizacién de sutura, afrontando ambos bordes del
defecto, o con el uso de mallas cuando el defecto es
de gran tamafio.

El objetivo de este reporte es hacer una revisién del
manejo médico y quirurgico de la HDC y presentar el
caso de un recién nacido con hernia diafragmatica
congénita derechasin herniacién hepatica, tratado de
forma exitosa mediante un manejo multidisciplinario
por especialistas en cirugia pediatrica, cuidado
intensivo neonatal y pediatria en un centro de salud
de Ill nivel de la ciudad de Bucaramanga.

Reporte de caso

Recién nacido masculino de 8 meses de gestacién
que nace por cesdrea debido a estado fetal
insatisfactorio, con diagndstico ecografico de
hernia diafragmatica congénita derecha y estenosis
esofdgica, por ecografia obstétrica realizada el dia
previo al parto; producto de segundo embarazo de
madre con 31 afios de edad, sin controles prenatales,
resultados negativos de ELISA para VIH, VDRL y
antigeno de superficie para Hepatitis B y con riesgo
de seroconversion para toxoplasmosis.

Nace con peso de 2800 gramos, talla 47 centimetros,
perimetro cefdlico 35 centimetros y perimetro
toracico 30 centimetros; mala adaptacién neonatal,
con puntaje APGAR a los 5 minutos de 5/10, se
comienza ventilacion con Neopuff y es trasladado
inmediatamente al servicio de cuidado intensivo
neonatal ante no mejoria de saturacidon de oxigeno
y mal estado general. Al ingreso se realiza intubacién
orotraqueal, se administra una dosis de surfactante
pulmonar y requiere reanimacién cardiopulmonar
avanzada en dos ocasiones, con duracién de 2 minutos
cada unay un intervalo de 3 minutos entre ellas.

Se inicia soporte hemodindmico con Adrenalina
0,1 mcg/kg/min, Norepinefrina 0,15 mcg/kg/min y
Milrinone 0,1 mcg/kg/min, adicionando soporte
ventilatorio con VAFO a 8 Hz. El reporte de gases
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arteriales al ingreso a cuidado intensivo muestra pH
7.18, PaC02 64.8 mmHg, PO2 45 mmHg y un indice de
oxigenacién de 4o0.

Se realiza radiografia de tdrax antero-posterior
(Ver figura 1) donde se evidencian asas intestinales
en hemitdérax derecho que limitan la expansidn
pulmonar derecha, desplazamiento del mediastino
a la izquierda, opacidades en vidrio esmerilado
en campo pulmonar izquierdo, matidez hepdtica
en hipocondrio izquierdo y sin evidencia de
derrame pleural u otra alteracién, confirmando
el diagndstico realizado en la ecografia prenatal,
de hernia diafragmdtica congénita derecha sin
herniacién hepatica e hipoplasia pulmonar derecha
severa. Dentro de los diagndsticos diferenciales
a considerar se encuentra la malformacion
adenomatoidea quistica pulmonar, aunque en este
caso, ante la presentacién del cuadro clinico tipico
y hallazgos en la ecografia prenatal se confirmd el
diagndstico de HDC.

Figura 1. Radiografia de térax a 12 horas de vida.

Fuente: autores.

El paciente continud en cuidados intensivos hasta
su estabilizacién, que se alcanza a los dos dias de
vida, con un Indice de Oxigenacién 11.2, fraccién
inspirada de oxigeno (FiO2) 0.45, saturacidon de
oxigeno 98% y gasto urinario de 5 cc/kg/hora; lo que
permitié el abordaje quirdrgico, el cual se realiza por
laparotomia subcostal derecha, hallando lo siguiente:
hernia diafragmatica posterolateral derecha tipo C
(Ver figura 2A), asas intestinales delgadas y colon en
hemitérax derecho, higado en hipocondrio izquierdo
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de ubicacion medial a la posicion anatémica
habitual, adherencias fibrosas fuertes entre region
subhepatica y asas delgadas (Bandas de Ladd) y
malrotacién intestinal (Ver figura 2B).

Figura 2. A. Defecto diafragmético parcialmente corregido con
sutura. B. Bandas de Ladd.

Fuente: autores.

Se procede a extraer las asas intestinales y se
llevan a la cavidad abdominal, practicando rafia
del defecto diafragmadtico con puntos simples de
sutura sintética trenzada no absorbible calibre
2.0 y colocando dos puntos de sutura pericostales
adicionales, se ubican las asas intestinales en
cavidad abdominal y se disecan y liberan las bandas
de Ladd. Finalmente se cierra por planos la pared
abdominal con sutura absorbible de Vicryl 2.0% y se
cubre la incisién con apdsito de Micropore®.
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Enelposquirdrgicoinmediato el pacientese trasladaa
cuidado intensivo, manteniendo soporte ventilatorio
y hemodinamico, observando hallazgos radiolégicos
tordcicos (Ver figura 3) de neumotdrax en mas del
90% del campo pulmonar derecho con colapso
parcial del pulmdn en este hemitdrax, esto debido
a la hipoplasia pulmonar, mds no a un neumotdrax
verdadero.  Adicionalmente, con  hallazgos
ecocardiograficos de hipertensién pulmonar severa,
desviacion a la izquierda del tabique interventricular
e hipertrofia ventricular derecha y sin otro tipo de
hallazgo patolégico morfofuncional cardiaco, por lo
que se adiciona manejo con déxido nitrico inhalado,
obteniendo adecuada respuesta inicial.

Figura 3. Radiografia de térax en el postquirdrgico inmediato.

Fuente: autores.

Luego de 18 horas de postoperatorio, se observa
disminucién rapida de la saturacidon de oxigeno,
por lo cual se aumenta el soporte ventilatorio y
se toma una radiografia de tdérax (Ver figura 4)
que muestra radiopacidad en los 2/3 inferiores
del hemitdrax derecho, que al examen ecografico
es concordante con hemotdrax a este nivel y se
procede a la realizacidn de toracostomia cerrada y
drenaje pleural continuo con Pleurovac®, el cual fue
retirado luego de 30 dias. El paciente continud en
cuidado intensivo con mejoria de los pardmetros
gasométricos y con soporte hemodindmico vy
ventilatorio. Se da egreso de unidad de cuidado
intensivo neonatal a los 57 dias con soporte de
oxigeno por cdnula nasal, tolerancia a la nutricién
enteral y manejo broncodilatador. Luego de 72 dias
de estancia hospitalaria se da egreso, con vigilancia
ambulatoria por diferentes especialidades y manejo
farmacoldgico con broncodilatador.

74

MED.UIS. 2021;34(3): 71-7

Figura 4. Radiografia de térax con presencia de hemotérax derecho.

Fuente: autores.

Discusion
La hernia diafragmatica congénita es una
malformacién  congénita de etiologia aln

desconocida y que genera una importante carga de
morbilidad y mortalidad neonatal, mds adn cuando
no se dispone de un diagndstico o control prenatal
adecuado, obteniéndose una precisién diagndstica
con ecografia prenatal cercana al 9o%®. El diagndstico
prenatal permite una planeacién mas adecuada de
la terminacién del embarazo por cesdrea y permite
optimizar el abordaje médico y quirdrgico del
recién nacido. No hay claridad en cuanto a cual es
el momento adecuado para finalizar el embarazo en
estos casos.

El defecto diafragmatico se encuentra presente
desde la décima semana de gestacion, donde
existe una fusién inadecuada de los segmentos que
conforman las membranas pleuroperitoneales, las
cuales constituyen embriolégicamente el diafragma'.
En alrededor del 75% de los casos el defecto
compromete la pared diafragmatica posterolateral
izquierda, en un 10%lamitad o todo el hemidiafragma,
en un 10% a nivel medial retroesternal y en un 5% de
forma bilateral, un 90% ocurren en el hemidiafragma
izquierdo y un 8-10% en el derecho®; ademds se ha
estandarizado la clasificaciéon de la HDC de acuerdo
al tamafio del defecto’ (Ver tabla 1). El defecto tipo
C en nuestro caso implica que compromete mds del
50% del hemidiafragma derecho y en este caso fue
posible realizar el cierre mediante sutura. En algunos
casos, este tipo de defectos, especialmente cuando
ocupan mas del 80%, pueden ser corregidos con el
uso de parches y mallas protésicas®. Este es el primer
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caso en la literatura de HDC derecha de gran tamafio
sin herniacién hepatica, en nuestro caso la totalidad
del higado se encontraba en cavidad abdominal
medial al hipocondrio derecho. La presencia de situs
inverso, dado el hallazgo de la posicién del higado,
fue descartada.

Tabla 1. Clasificacion de la hernia diafragmatica congénita de acuerdo
al tamano del defecto.

Tipo Compromiso del diafragma

A | Defecto pequeno y estd completamente rodeado de musculo.

<50%

B
C >50%
D 100%

Fuente: (1).

Cerca del 60% de los pacientes con HDC no
tienen otra malformacién asociada y un 10-35%
tienen algun tipo de anomalia cromosémica®, las
malformaciones asociadas con mayor frecuencia son
cardiopatias congénitas, alteraciones del tubo neural
y malformaciones urogenitales”®. La presencia
de otra malformaciéon congénita disminuye el
prondstico de vida, en especial cuando hay una
cardiopatia congénita asociada. Las anomalias
cromosdmicas presentes con mayor frecuencia son
la trisomia 13, 18, 21, monosomia del X, tretrasomia
12p y tetraploidia 21. Nuestro caso corresponde a
una Unica malformacién diafragmatica, sin hallazgos
clinicos de alteraciones sindrémicas y descartdndose
alteraciones cardiovasculares 'y urogenitales
mediante ecografia.

El problema clinicamente mas relevante de la HDC
es la alteracién pleuropulmonar derivada de Ia
presencia de drganos abdominales a nivel tordcico,
interrumpiendo el desarrollo pulmonar, por lo que al
momento del nacimiento gran parte de los casos se
presentan con hipoplasia pulmonar ipsilateral al sitio
de la lesidn, llevando a hipertensién pulmonar®.
El grado de inmadurez pulmonar y la presencia y
gravedad de otras malformaciones son inversamente
proporcionales al prondstico clinico**, ademads
de esto, la presencia de herniacién hepatica y
lateralidad derecha del defecto se asocian a una
menor supervivencia®?*4,

La correccién quirdrgica de la HDC no constituye
una emergencia, aunque aun no se tiene claro el
mejor momento para realizarla®®, la preparacién
para la intervencién quirdrgica consiste en lograr
la mejor ventilacién posible y disminucién de la
resistencia vascular pulmonar?®¥. El uso de terapia

75

hepatica: presentacion de caso con tratamiento exitoso

con ECMO no ha demostrado mejorar la tasa de
supervivencia™?®, incluso, se han reportado una
mayor incidencia de complicaciones neurolégicas
en comparacién con aquellos que son tratados con
medidas de soporte ventilatorio y hemodindmico
convencionales®. El caso presentado requirié un
manejo con doble soporte inotrépico y VAFO previo
a la correccién quirdrgica, adicionando dxido nitrico
inhalado en el postoperatorio.

El abordaje quirdrgico se puede realizar mediante
laparotomia subcostal, por toracotomia o
toracoscopia, con el objetivo de lograr el cierre
primario del defecto con sutura o requiriendo, en
caso de defectos que comprometen gran parte
del diafragma, la utilizacion de mallas o parches
protésicos?*. No existendiferenciasenlosdesenlaces
clinicos de acuerdo al tipo de técnica quirlrgica
utilizada. En este caso fue realizado mediante
laparotomia subcostal y con utilizacién de sutura.
La gran mayoria de las intervenciones quirdrgicas se
realizan entre los 2 a 10 dias de vida, sin encontrarse
beneficio clinicamente relevante o mejor prondstico
en aquellos pacientes que son llevados a correccidon
quirdrgica de forma mds temprana®. Es necesario el
control de la hipertensiéon pulmonar, estado acido-
base y ventilacidn antes de llevar al recién nacido a
la correccién quirdrgica definitiva. Se sugiere que el
recién nacido sea llevado a cirugia cuando presente
un gasto urinario > 1ml/kg/h, FiO2 <o.5, lactato
sérico <3mmol/l, saturacion de oxigeno entre 85%-
95%, sin hipotensidn arterial y con presién pulmonar
menor a la presidn sistémica®. Estos criterios son
discutidos entre las diferentes sociedades cientificas
y aun no existe evidencia que demuestre claramente
cuadles son los mejores parametros hemodindamicos
y ventilatorios indicados para obtener un mejor
desenlace. En este caso fue llevado a correccién
quirdrgica cuando se logré una adecuada saturacion
de oxigeno con FiO2 de 0,45 y con el menor indice de
oxigenacidn posible.

La incidencia de complicaciones o morbilidad crénica
en pacientes con antecedente de HDC es cercana al
60-70% y depende de factores como la lateralidad y
tamafo del defecto®. La presencia de herniacion
hepdtica cuando es de lateralidad derecha tiende a
generar una mayor hipoplasia pulmonar y, con esto,
mayor probabilidad de afeccién respiratoria crénica
encomparaciénconlaherniadiafragmaticaizquierda.
Dentro de las morbilidades con mayor incidencia se
encuentran la escoliosis, reflujo gastroesofagico,
alteraciones de la pared tordcica como el pectum
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excavatum, menor tolerancia a la actividad fisica
y alteraciones neuroldgicas, especialmente en la
vision y audicién®*, con mayor riesgo de alteraciones
neuroldgicas en quienes persistieron mas tiempo
con hipertensién pulmonar y requirieron mas dias de
soporte ventilatorio®.

Este caso se presenta como una HDC posterolateral
derecha sin herniacién hepdtica cuya intervencidon
quirdrgica se realizé a los 2 dias de vida por
laparotomia subcostal derecha, cierre primario
con sutura absorbible y lograndose un adecuado
control hemodinamico y ventilatorio posquirtrgico y
evolucidén satisfactoria hasta el egreso hospitalario.
El manejo médico en la unidad de cuidado intensivo
por parte de un equipo multidisciplinario, la monitoria
continua y un adecuado tratamiento médico y
quirdrgico son claves para lograr un mejor prondstico
y disminuir la incidencia de complicaciones.

Conclusiones

La HDC es una anomalia congénita que implica
un abordaje diagndstico y terapéutico integral.
El diagndstico prenatal permite una adecuada
planeacién del manejo médico y quirdrgico del recién
nacido. A pesar que la correccidn quirtrgica es el
manejo definitivo, esta debe realizarse en el mejor
momento, cuando ya se encuentre el paciente en el
mejor estado hemodinamico y ventilatorio posible.
La hipoplasia pulmonar es la principal complicacién
de la HDC y es proporcional al tamafio del defecto
y de las visceras abdominales que se encuentran en
tdrax. Aln no se tiene claro cual es el mejor momento
para obtener un mayor beneficio de la correccién
quirdrgica.

El manejo posquirdrgico implica un abordaje
estricto en unidad de cuidado intensivo, orientado
a brindar el soporte necesario para el manejo de la
hipertensidon pulmonar secundaria a la hipoplasia
pulmonar. La rehabilitacién y seguimiento por parte
de profesionales en pediatria y cirugia pediatrica
permiten un mejor prondstico y garantizan la menor
morbilidad posible.

Este reporte corresponde al primer caso en la
literatura cientifica de HDC derecha de gran tamafio
que no presentaba herniacién hepatica, porlo que no
es posible realizar un analisis comparativo. Es inusual
la ausencia de herniacién hepdtica en la HDC derecha
y en la actualidad no tiene implicacidn relevante en el
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manejo médico y quirdrgico definitivo. Se desconoce
si este tipo de presentacidn tiene alguna relacidn
con prondstico y supervivencia. Aun no hay claridad
cudles son los criterios absolutos para que un recién
nacido con hernia diafragmdtica sea llevado a
correccidn quirdrgica y tenga el mejor prondstico. Se
sugiere la utilizacién de parametros hemodinamicos
y ventilatorios, como la FiO2, lactato sérico, gasto
urinario, presién pulmonar y arterial, para optimizar
el tratamiento quirdrgico y garantizar la mejor
evolucién postoperatoria.

Consideraciones éticas

Se obtuvo consentimiento informado por parte de
representante legal del paciente y en cumplimiento
de la Ley 23 de 1981 donde se establecen los
lineamientos de ética en investigacién en Colombia.
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