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RESUMEN

La Hernia diafragmatica congénita es una de las malformaciones mds gravesdel recién nacido,

resultado del

desarrollo anormal del diafragma fetal, que permite a las visceras abdominales invadir la cavidad toracica e interferir
en el adecuado desarrollo pulmonar causando hipoplasia de este érgano e hipertensién pulmonar persistente, a
menudo intratable. Ocurre en 1 x 2500 nacidos vivos, frecuentemente puede diagnosticarse por Ultrasonografiaen
edades tempranas de la gestacion. El patron de herencia es multifactorial. La malformacion se asocia a anomalias
cromosomicas y elevada mortalidad. Las manifestaciones clinicas van desde insuficiencia respiratoria severa al nacer
hasta ser unhallazgo, dependiendo del grado de hipoplasia e hipertensiéon pulmonar. Se presenta el caso de un recién
nacidocon diagndsticoposnatal de Hernia diafragmatica congénita izquierda, que comienza con dificultad respiratoria
y cianosis en los primeros minutos de vida. El tratamiento quirdrgico fue exitoso con una recuperacién total. Por la
gravedad de esta malformacion y sus posibles consecuencias, se considera importante dar a conocer el caso, con el
propdsito de contribuir a una mayor optimizacion de los programas de diagndstico prenatal.
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INTRODUCCION

La Hernia diafragmatica congénita (HDC) es la anomalia
mas comun del desarrollo del diafragma, resultado de
la falla en el cierre de los canales pleuroperitoneales,
entre las 8 y 10 semanas, que provoca la herniaciéon
de las visceras abdominales entre las 10 y 12 semanas
de gestacion. Aproximadamente, el 80% de los defectos
diafragmaticos es del lado izquierdo. (1)

La lesion ocurre con igual frecuencia en ambos sexos.
La ocurrencia esporadica es la regla, pero se ha infor-
mado un modelo familiar (2). La HDC puede asociarse
con anomalias congénitas en el 25% al 50% de todos
los casos, incluye cardiopatias complejas, hidronefrosis,
agenesia renal, atresia intestinal, hidrocefalia, anence-
falia, espina bifida y otros sindromes como el Sindrome
de Fryns, Sindrome de Lange y Sindrome de Marfan.(3,
4,5)

Las anomalias cromosdmicas principalmente trisomias
18, y 13, pueden presentarse entre el 5y 10 % de ca-
s0s. (6)
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La malformaciéon del diafragma, permite que el conte-
nido visceral intraabdominal protruya hacia el térax im-
pidiendo la formacién adecuada de los pulmones, pro-
duciendo un efecto de masa con desplazamiento del
mediastino, compresién pulmonar y reduccién del tejido
pulmonar funcional (bronquios y alveolos) en desarrollo,
ocasiona hipoplasia pulmonarunilateral, asociado con el
desplazamiento de visceras abdominales en la cavidad
toracica. (2, 7)

Estos cambios morfoldgicos tienen como resultado la
restriccion al flujo de sangre pulmonar y resultante hi-
pertensidn pulmonar persistente del recién nacido (HP-
PRN) esta es a menudo el problema clinico dominante
en el periodo postnatal inmediato. Aunque puede man-
tenerse asintomatica, los recién nacidos con HDC suelen
nacer con dificultad respiratoria severa, lo cual es una
emergencia médica. El diagndstico puede sospecharse
rapidamente en los casos mas graves que manifiestan
cianosis severa, bradicardia, y un abdomen del escava-
do.(7)

Aun hoy el tratamiento de la HDC es uno de los ma-
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yores retos para Obstetras, Neonatdlogos y Cirujanos.
El diagnéstico prenatal temprano ha permitido la refe-
rencia de estos nacimientos de alto riesgo a los centros
especializados para que el cuidado ventilatorio 6ptimo
y el tratamiento quirdrgico. La deteccion precoz permite
la correccién antenatal del defecto favoreciendo el cre-
cimiento pulmonar y consecuentemente el prondstico.
(1,7)

En este trabajo se presenta un caso de Hernia diafrag-
matica congénita izquierdanacido en el Hospital “Ivan
Portuondo” de San Antonio de los Bafios, provincia Ar-
temisa. La gravedad de esta patologia y la importan-
cia de su diagndstico prenatal tempranopara brindar un
adecuado tratamiento, con mejor prondstico, calidad de
vida y la consiguiente reducciéon de la morbilidad y la
mortalidad infantil; justifica la divulgacién del caso con
el propdsito de contribuir al empleo adecuado de los pro-
gramas de diagndstico prenatal que permita la toma de
decisiones tempranas y oportunas.

PRESENTACION DE CASO

Recién nacido femenino, hijo de madre de 25 afios con
antecedentes patoldgicos familiares y personales de sa-
lud, VDRL no reactiva, grupo y factor A+. Historia obs-
tétrica de G5 P1 A3 (provocados). Embarazo normal, ul-
trasonidos prenatales sin alteraciones.

El nifio nace el dia 6 de abril de 2013 en el Hospital Do-
cente Ivan Portuondo del municipio de San Antonio de
los Bafios, Artemisa, Cuba. Parto en cesarea iterada a las
38.4 semanas, rotura de membranas en acto quirurgico,
liquido amnidtico claro, placenta normal. Recién nacido
con peso de 3340 g y apgar 7/8. A los 10 minutos de
nacida comienza con dificultad respiratoria y se traslada
al servicio de Neonatologia para estudio y tratamiento.

Al examen fisico, presenta aspecto de recién nacido a
término, buena vitalidad. Coloracion rosada palida con
cianosis distal.

Aparato respiratorio: tiraje intercostal (1 punto), aleteo
nasal (1 punto) y quejido espiratorio (2 puntos), Silver-
man de 4 puntos. Murmullo vesicular normal, no ester-
tores. FR-62 x min.

Aparato cardiovascular: ruidos cardiacos ritmicos, no
soplos, pulsos normales. FC- 147 x min.

Abdomen: No excavado, suave, ruidos hidroaéreos pre-
sentes.

Se recibe en nuestro servicio con dificultad respiratoria
(Silverman de 4 puntos) y cianosis, por lo que se deci-
de dar apoyo ventilatorio, es intubado de inmediato sin
complicaciones y acoplado a equipo de ventilaciéon, con
estas medidas el recién nacido mejora.

Previo al proceder se realiza radiografia de térax an-
teroposterior (AP): tiene 8 espacios intercostales, bue-
na expansion pulmonar, mediastino desplazado hacia la
derecha, imagenes radiotransparentes en hemitorax iz-
quierdo, que impresiona el dibujo de asas intestinales.

Presentaciones de casos

Figura 1. Radiografia de térax anteroposterior previa a la intuba-
cidn, se observa desplazamiento del mediastino hacia la derecha
e imagenes radiotransparentes en hemitorax izquierdo (dibujo de
asas intestinales).

(Figura 1)

Radiografia de tdérax posterior a la intubacién: tubo
endotraqueal bien situado, buena expansion pulmonar,
imagenes radiotransparentes en hemitorax izquierdo

Figura 2. Radiografia de térax posterior a la intubacién: imagenes
radiotransparentes en hemitorax izquierdo que se corresponden
con asas intestinales.

que se corresponden con asas intestinales. (Figura 2)
Con estos estudios se plantea el diagndstico de Her-
nia diafragmatica congénita izquierda y coordinamos su
traslado al hospital pediatrico William Soler para trata-
miento quirdrgico. Fue evaluado por el grupo de Cirugia,
y a las 13 horas de nacido, se realiza laparotomia com-
probandose defecto diafragmatico posterolateral izquier-
do a través del cual ascienden hacia la cavidad toracica
todas las asas intestinales delgadas y ciego, se cierra el
defecto sin dificultad y se coloca sonda pleural.
Radiografia de térax postoperatoria: 8 espacios inter-
costales, buena expansion pulmonar, asas intestinales
localizadas en abdomen, pleurotomia bien situada. (Fi-
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Figura 3. Radiografia de térax postoperatoria: buena expansion
pulmonar, asas intestinales localizadas en abdomen, pleurotomia
bien situada.

gura 3)

La nifia mantiene evolucién favorable, se retira pleu-
rotomia las 12 horas de operado, continua conectado
a equipo de ventilacidon en presion positiva intermitente
(PPI) durante 5 dias sin complicaciones. Es dada de alta
a los 12 dias de vida.

En la actualidad, el paciente tiene 5 meses y esta total-
mente restablecido.

DISCUSION

La ultrasonografia prenatal brinda altas posibilidades en
el diagndstico de la HDC, incluso en edades tempranas
de la gestacion. Debe diferenciarse de la enfermedad
adenomatoidea quistica pulmonar del tipo I, de grandes
masas quisticas en uno o ambos pulmones, de otras le-
siones quisticas pulmonares y del mediastino, del quiste
broncégeno, del derrame pleural, del quilotérax vy del
secuestro pulmonar que ultrasonograficamente impre-
siona una masa ecogénica de parénquima pulmonar, en
todos estos posibles diagnosticos al examinar la anato-
mia superior abdominal, esta es normal. (3, 8, 9)

En la década de los afios 80 y 90 se realizaron intentos
de correccidon antenatal mediante reparacion anatomica
por medio de cirugia in Utero, pero han sido abandona-
dos por ser muy invasivos para la madre y el feto. (1)
Investigaciones recientes sefialan la posibilidad de otros
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tratamientos prenatales , en la Ultima década se ha de-
sarrollado la oclusién traqueal endoluminal fetal percuta-
nea entre las 26 y 28 semanas de gestacion, también se
han propuesto intervenciones farmacoldgicas prenatales
como la vitamina A, tetrandrine, glucocorticoides prena-
tales y otros farmacos , algunos de estos estos en fase
experimental.(10, 11, 12)

En nuestro medio es esencial el diagnéstico temprano
que nos permita planificar una estrategia en la terapéu-
tica, refiriendo a estas madres a un centro especializado
donde estén disponibles un cuidado ventilatorio adecua-
do y la especializaciéon quirdrgica. Durante la interven-
cién quirdrgica normalmente se encuentra un defecto
posterolateral en el diafragma izquierdo, con la mayoria
o todas las visceras abdominales en el pecho. El cirujano
reduce la hernia suavemente retirando las visceras. Pue-
de haber tejido del diafragmatico para lograr la repara-
cién directa. Si falta una porcidn significante del diafrag-
ma se usa otros materiales para cerrar el defecto. (13)
Debido a las nuevas terapias disponibles, la sobrevida de
estos recién nacidos ha aumentado en los Ultimos afios
en los centros de alta calificacion, a cifras cercanas al
80 %. Los mejores resultados se observan cuando estos
nifios nacen en unidades de nivel III, experimentadas
en su manejo y con alto nimero de pacientes con esta
patologia por afio. (14, 15)

La supervivencia de recién nacidos mas graves aumen-
ta la morbilidad por patologias pulmonares, alteraciones
del desarrollo psicomotor o secuelas neuroldgicas, pérdi-
da auditiva, desnutricién, reherniacién y anomalias mus-
culoesqueleticas. (16, 17)

En la experiencia de nuestro servicio se recogen otros
pacientes con diagndstico de HDC de manera infrecuen-
te, coincidiendo a lo reportado en la literatura (9).

El desconocimiento de la presencia de esta patologia
como es el caso que se presenta, puede deberse a la
no realizacion de los exdmenes pertinentes, pero se se-
flala que la identificacion del diafragma en la ecografia
no excluye la posibilidad del diagndstico porque alguna
porcién del diafragma esta normalmente el presente en
HDC, esto pudiera explicar quenuestro paciente tuviera
estudios prenatales normales. Afortunadamente se hizo
el diagnostico y tratamiento en las primeras horas de
vida con evolucion favorable, una corta estadia hospita-
laria y sin las multiples complicaciones que la literatura
describe en los recién nacidos con diagndstico de HDC.
(16,17)
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Left diaphragmatic hernia: about a case

SUMMARY

Congenital diaphragmatic hernia is one of the most severe malformations of the newborn, resulting from abnormal
development of the fetal diaphragm that allows the abdominal viscera to invade the thoracic cavity and interfere in the
correct pulmonary growth causing hypoplasia of this organ and persistent pulmonary hypertension, very commonly
untreatable. It occurs in 1 per 2500 of livebirth infants, and can be frequently diagnosed by ultrasoundgraphy in early
gestation stages. The hereditary pattern is multifunctional. Malformation is associated to chromosomal abnormities
and high mortality. Clinical manifestations range from a severe respiratory failure at birth to a finding, depending
on hypoplasia and pulmonary hypertension grade. A case of a newborn with a left congenital diaphragmatic hernia
post-natal diagnosis, which starts with respiratory difficulty and cyanosis in the first minutes of being born birth, is
presented.

Surgical treatment with a complete recovery was successful. Due to this malformation severity and its possible
consequences, it is considered important letting the case to be known, with the purpose of contributing to a better
improvement of the pre-natal diagnosis programs.

Key words: Congenital diaphragmatic hernia, newborn child.
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