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RESUMEN

Introduccién: La hernia diafragmatica del lado derecho es una variable poco frecuente de los defectos
congénitos diafragmaticos que permiten el paso del contenido abdominal a la cavidad toracica, causando
graves trastornos en el desarrollo pulmonar fetal. Objetivo: Describir las caracteristicas patolégicas
encontradas en la autopsia perinatal de un paciente con Hernia diafragmatica congénita derecha en el
Hospital Universitario de Santander. Caso clinico: Neonato de 35 semanas de gestacion con diagndstico
prenatal de Hernia Diafragmatica Congénita, quien fallece minutos después de su nacimiento debido a
insuficiencia respiratoria aguda. En los hallazgos de autopsia se encuentra ausencia de la mayor parte del
hemidiafragma derecho, herniacidn del contenido abdominal al térax y una severa hipoplasia pulmonar.
Conclusidn: La Hernia diafragmatica congénita del lado derecho se asocia con alta mortalidad neonatal
y los hallazgos encontrados en el presente caso se correlacionan con los graves defectos estructurales
pulmonares que se describen en otros casos reportados en la literatura. Sadud, ULS 2010; 133-138
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ABSTRACT

Introduction: The congenital diaphragmatic hernia of the right side is the least common type of
the congenital diaphragmatic defects which allows the passage of abdominal contents to the thoracic
cavity, causing serious disorders on lung development. Objective: To describe the pathological features
found in perinatal autopsy of a patient with Congenital Diaphragmatic Hernia of the right side at the
Hospital Universitario de Santander. Case report: 35 weeks gestation neonate with prenatal diagnosis
of congenital diaphragmatic hernia, who died due to acute respiratory failure. In the autopsy be found
a severe pulmonary hypoplasia and in the microscopic examination, the pulmonary alveoli collapsed.
Conclusion: The congenital diaphragmatic hernia of the right side is associated with high neonatal
mortality and the findings in this case are correlated with severe pulmonary structural defects that are
described in other cases reported in the literature. Sallud, ULS 2010; 42: 133-138
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INTRODUCCION

La Hernia Diafragmatica Congeénita (HDC) es
el resultado del fracaso del cierre del conducto
pleuroperitoneal entre las semanas 9 a 10 del desarrollo
fetal, periodo en el que la cavidad peritoneal es
reducida, y el intestino medio se encuentra herniado
en el saco vitelino. Si al retornar estas estructuras a
la cavidad abdominal, no se ha cerrado el conducto
pleuroperitoneal, ni ha ocurrido su muscularizacion,
las mismas pueden herniarse a través del defecto
diafragmatico!. EIl paso de las visceras abdominales
hacia el torax durante esta época, que corresponde a la
fase de desarrollo pseudoglandular del pulmén, causa
disminucion en el numero de divisiones bronquiales,
en el total de alveolos, y de vasos capilares, cambios
que son mas notorios en el pulmén del mismo lado
de la hernia pero que también afectan al pulmén
contralateral, alteraciones estas responsables de la
hipoplasia pulmonar y de la hipertension pulmonar que
presentan estos neonatos?.

Las HDC ocurren con una frecuencia de uno por cada
3000 a 5000 nacidos vivos*“. Se clasifican segun la
localizacion del defecto, y en su mayoria dependen de
un defecto posteolateral, en el lugar correspondiente
al conducto pleuroperitoneal primitivo, y casi siempre
en el lado izquierdo, estas hernias se conocen como
hernias de Bochdalek. Con mucha menor frecuencia, la
HDC puede ocurrir en la parte anterior a consecuencia
de un defecto paraesternal, condicion conocida como
hernia de Morgagni®, o por defectos del tendén central.
En cuanto a la distribucion por genero, no existe una
diferencia significativa®.

La HDC no tiene una causa definida, y la mayoria de
los casos se presentan de forma esporadica, sin embargo
se reporta su asociacion con la ingestion materna de
talidomida, quinina y antiepilépticos, suele relacionarse
con defectos cardiacos, hidronefrosis, agenesia renal,
atresia intestinal, hidrocefalia, anencefalia y espina
bifida, y también se ha relacionado con anormalidades
cromosOmicas que acompafian a las trisomia 21, 18 y 13°.

Se describe el caso de un neonato con diagndstico
prenatal de HCD en el Hospital Universitario de
Santander, quien fallece en el periodo neonatal
inmediato a consecuencia de insuficiencia respiratoria
aguda, y se le realiza autopsia medico cientifica, se
hace énfasis en el desarrollo embrionario del diafragma
y detallan los hallazgos morfoldgicos macroscopicos e
histopatoldgicos.
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CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino, producto de madre
primigestante de 21 afios de edad, con embarazo de 35
semanas de gestacion y diagndstico prenatal de HDC
derecha realizado por ecografia, quien es llevada a parto
por cesarea debido al mal prondstico fetal. Se obtiene un
producto que requiere maniobras basicas y avanzadas
de reanimacion con pobre respuesta y fallece.

Se realiza autopsia médico cientifica, encontrando al
examen externo un recién nacido, con peso de 2910
gramos, talla de 47 cm de corona a talon, 33.5 cm de
corona a coccix, circunferencia craneana de 33 cm,
con un aumento del perimetro toracico, 30 cm y una
depresion abdominal, con un perimetro de 24 cm. No
se evidencian malformaciones congénitas ni hallazgos
sugestivos de trisomia 21. (Figura 1 A, B)



Hernia diagfragmatica congénita derecha

Figura 1: A, B: se aprecia feto de género masculino con cianosis labial y depresion de la pared abdominal. No se
observan hallazgos que sugieran alteracion cromosdmica. C, D: Obsérvese la herniacion del I6bulo derecho del higado
y de asas intestinales en hemitorax derecho con desplazamiento de las estructuras cardiomediastinales a la izquierda,
hipoplasia severa del pulmén derecho e hipoplasia leve del pulmén izquierdo.

Figura2: A, B: Obsérvese el gran defecto posterolateral en el hemidiafragma derecho, que permite la herniacion de
las estructuras abdominales al térax. C. Gran defecto posterolateral derecho en el diafragma. D. Hipoplasia extrema
del pulmén derecho y disminucion leve del tamafio del pulmén izquierdo.
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Al examen interno se encuentra la cavidad pleural
derecha ocupada por asas intestinales distendidas,
identificandose la mayor parte del intestino delgado
y el lébulo derecho del higado, los cuales han pasado
del abdomen a través de un gran defecto en el
hemidiafragma derecho, del cual solo se reconoce una
delgada banda sobre la region anterior y lateral derecho
de la superficie interna del hemitorax ipsilateral. Las
visceras ejercen marcada compresion sobre el pulmon
derecho, el cual tiene aspecto hipoplasico y apenas
mide 1,7 x 0.9 cm, ademas desplazan el corazon y timo
hacia el lado izquierdo, ejerciendo éstos compresion
extrinseca sobre el pulmén izquierdo, el cual también
es de aspecto hipoplasico. (Figura 1y 2). Al examen
microscopico se encuentran la mayoria de los alvéolos
colapsados. Se determina como Ultima causa de muerte
Insuficiencia Respiratoria Aguda debido a la grave
hipoplasia pulmonar.

DISCUSION

La HDC se presenta a consecuencia de un defecto en el
desarrollo del diafragma, entre las semanas 6 y 14 del
desarrollo intrauterino y en cuya formacion intervienen
el septum transverso, futuro tendon central que se
origina del polo caudal del pericardio parietal, el meso
del esdéfago, un grueso tabique mesodérmico sagital
que se extiende desde la pared dorsal del torax hasta el
esdfago, al que envuelve por todos sus lados y forma los
futuros pilares muscularest.

Si el defecto de cierre esté presente entre las semanas 9
y 10 de gestacion, época en que regresan los elementos
del intestino medio a la cavidad abdominal, estos pueden
pasar al torax a través del defecto diafragmatico y por su
efecto de masa interferir con la adecuada formacion del
pulmon, el cual se encuentra en la fase seudoglandular
de desarrollo, provocando en el una menor generacion
de ramificaciones bronquiales, un menor numero
total de alveolos y de arteriolas, las cuales a su vez
presentan hiperplasia del tejido muscular de su tunica
media, cambios que ademas de favorecer la aparicion
de hipertension pulmonar, contribuyen a la detencion
de la maduracién pulmonar en la fase sacular, con
formacion de tabiques mas gruesos, y alveolos con un
menor nimero de neumocitos tipo 112

Cerca del 90% de estas hernias ocurren por defecto
posterolateral del lado izquierdo, y se conocen como
hernias de Bochdalek, a las hernias del lado derecho
les corresponde poco menos del 10% y son bilaterales
en cerca del 2%. En 1769, Morgagni describio una
hernia diafragmatica que se originaba del trigono
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esternocostal®, espacio triangular localizado entre el
esternén, y la octava costilla y se presenta por falla en
la fusién entre el septo transverso y el cuerpo lateral
donde la arteria mamaria interna cruza el diafragma,
y al igual que otras formas de defectos diafragmaticos
congénitos, en la hernia de Morgagni se presenta un
desplazamiento de las visceras abdominales dentro de
la cavidad toracica’®.

Las manifestaciones clinicas de la HDC dependen
de los 6rganos comprometidos, y por consiguiente,
las mas frecuentes son las relacionadas con las
anomalias respiratorias seguidas de las alteraciones
gastrointestinales®*. En el caso descrito, se present6
predominio absoluto de las manifestaciones pulmonares.

El tiempo de presentacion de los sintomas varia
ampliamente presentandose en épocas tempranas en el
periodo neonatal hasta la segunda década de vida, segin
varios informes, aunque existen reportes de casos de
HDC tardia lo cual constituye un hallazgo excepcional
en edades adultas. La HDC del lado derecho a diferencia
de la izquierda, es mas frecuentemente en hombres que
en mujeres'2314 Anteriormente el diagnostico de la
HDC era incidental, pero con el desarrollo de las técnicas
de ultrasonografia, su diagnostico se realiza cada vez con
mayor frecuencia durante el periodo prenatal, situacion
que ha permitido incluso plantear el tratamiento de este
padecimiento durante el tiempo de embarazo'>¢,

Se ha encontrado asociacion de la HDC con otras
anomalias congénitas entre el 25 y el 57% de los casos,
siendo las malformaciones cardiacas las mas frecuentes,
reconociéndose estas hasta en el 23%, seguidas de
las urinarias con el 15% vy las del sistema nervioso
y del sistema musculo esquelético con el 10 y el 9%
respectivamente. También se ha postulado asociacion
con Sindrome de Down hasta en el 14%, y con las
trisomias 13 y 18 en porcentajes mucho menorest’8,

En conclusion, se presenta el estudio anatomopatoldgico
de una autopsia perinatal realizada a un feto con hernia
diafragmatica congénita del lado derecho, entidad que
a pesar de los avances en el diagnostico prenatal, el
tratamiento intraparto y el manejo postnatal, contintia siendo
una importante causa de morbilidad y mortalidad perinatal.
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CONSIDERACIONES ETICAS

El caso presentado corresponde a un recién nacido
cuyo parto fue atendido en el Hospital Universitario de
Santander y falleci6 en el periodo neonatal inmediato,
al cual se le practico autopsia médico-cientifica por
solicitud del equipo médico encargado, con autorizacién
de los padres, segun lo exige el Decreto 786 de 1990. El
presente trabajo cuenta con la autorizacion del director
del departamento de patologia de la UIS para la revisién
del protocolo de autopsia, preparaciones histolégicas
y fotografias y tiene en cuenta las normas vigentes
sobre investigacion en seres humanos, contempladas
en la Declaracion de Helsinki de la Asociacion Médica
Mundial y la Resolucién 8430 de 1993 del Ministerio
de Salud de Colombia.
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