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Reporte de caso

Hernia diafragmatica congénita derecha: reporte de un caso
exitoso tratado por toracoscopia

Right congenital diaphragmatic hernia: report of a successful case treated by
thoracoscopy

Maria Alejandra Alfonso®, Angélica CruzP, Luis Garcia RairanS, Maria Cristina Angulo Acero?,
Sebastidn Silvae, Andrés Mauricio Delgadof

a. Médico. Departamento de Urgencias y Hospitalizacién. Hospital Central de la Policia. Bogotd, Colombia.

b. Médico. Instituto de investigacién en nutricién genética y metabolismo. Facultad de Medicina. Universidad EI Bosque. Bogotd, Colombia.
c. Médico. Instituto de investigacién en nutricién genética y metabolismo. Facultad de Medicina. Universidad El Bosque. Bogotd, Colombia.
d. Pediatra, Miembro institucional Fundacién Santa Fe de Bogotd, Profesor clinico Universidad de los Andes.

e. Médico. Departamento de Hospitalizacién. Clinica Palermo. Bogotd, Colombia.

f. Pediatra, Hospital Universitario Clinica San Rafael, Profesor clinico Universidad Militar Nueva Granada, Universidad de la Sabana.

INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Historia del articulo:
Recibido: 30 de enero de 2023
Aceptado: 09 de marzo de 2023

Antecedentes: La Hernia Diafragmatica Congénita es un raro defecto anatémico del diafragma
que resulta de la ausencia o subdesarrollo de una parte o la totalidad de la cupula
diafragmatica. Este defecto provoca la herniacién de érganos abdominales en la cavidad
toracica, lo que puede llevar a complicaciones pulmonares y cardiacas graves en los recién
nacidos. Reporte de caso: Presentamos el caso de un recién nacido de 37 semanas con
antecedentes prenatales de cardiopatia congénita, sospecha de coartacién adrtica y un
doppler de la arteria cerebral media anormal. Pocos minutos después del nacimiento,
experimenté insuficiencia respiratoria y requirié apoyo ventilatorio. Ademas, una radiografia
de térax revel6 la presencia de visceras abdominales en el hemitérax derecho, lo que generd
sospechas de una Hernia Diafragmatica Congénita Derecha, confirmada posteriormente
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Recién nacido

Hernia diafragmatica
Atenci6n prenatal mediante ecografia. El recién nacido fue sometido a una toracoscopia para corregir el defecto
Ultrasonografia diafragmatico, logrando una correccién completa de la hernia sin complicaciones y una
adecuada recuperacién posoperatoria. Fue dado de alta después de solo unos dias de
hospitalizacién. Conclusién: Sugerimos la realizacién de diagnoésticos precoces y la atencién

del parto en centros de mayor complejidad para aumentar las posibilidades de supervivencia.
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ABSTRACT

Background: Congenital Diaphragmatic Hernia is a rare anatomical defect of the diaphragm
that results from the absence or underdevelopment of part or all of the diaphragmatic dome.
This leads to the herniation of abdominal organs into the thoracic cavity, causing serious
pulmonary and cardiac complications in newborns. Case Report: We present the case of a
37-week-old newborn with prenatal history of congenital heart disease, suspected aortic
coarctation, and abnormal middle cerebral artery Doppler. Within minutes of birth, the
newborn experienced ventilatory failure, necessitating ventilatory support. Additionally, a
chest X-ray revealed abdominal viscera in the right hemithorax, raising suspicion of Right
Congenital Diaphragmatic Hernia, which was subsequently confirmed by ultrasound. The
newborn underwent thoracoscopy to correct the diaphragmatic defect, achieving complete
correction of the hernia without complications and an adequate postoperative recovery.
Discharge occurred within a few days of hospitalization. Conclusion: We recommend early
diagnosis and delivery in specialized centers with a higher level of care to increase the

chances of survival.

Introduccién

La hernia diafragmatica congénita (HDC) es una condicién y
malformacién severa neonatal asociada frecuentemente a
anomalias genéticas y malformaciones en otros sistemas (1).
Su incidencia es de 1 por 2 000 - 5 000 nacidos vivos y afecta
en mayor medida a nifios (1.5:1) (2). Su localizacién maés fre-
cuente es en la regién posterolateral izquierda del diafragma
en un 85 % de los casos, mientras que en el lado derecho repre-
senta el 15 % y bilateral cerca del 1 % (3).

La HDC se caracteriza por el desarrollo anormal del septo
transverso y el cierre incompleto de los canales pleuroperito-
neales que ocurre entre las 6 y las 10 semanas de gestacién,
produciendo herniacién de las visceras abdominales a la cavi-
dad toracica llevando finalmente a compresién y alteracién del
arbol traqueobronquial y de esta manera a hipoplasia pulmo-
nar, hipertensién pulmonar y finalmente muerte neonatal (4).

Su diagnéstico se realiza gracias a programas de screening
ecografico prenatal, buscando adicionalmente descartar ano-
malias asociadas y valorar factores prondésticos como el tama-
fio pulmonar y el grado de herniacién hepatica (5). El trata-
miento en la mayoria de los casos esta dirigido a garantizar la
supervivencia del recién nacido a través de una adecuada oxi-
genacién dada la hipoplasia pulmonar que se puede presentar
(6).

Actualmente, en la literatura hay pocos casos de HDC dere-
cha descritos, por lo cual el objetivo de esta publicacién es
presentar el caso de un paciente operado en el Hospital Uni-
versitario Clinica San Rafael de Bogoté — Colombia y resaltar la
importancia de un diagnéstico prenatal y el adecuado aborda-
je de la hernia diafragmatica congénita; con lo anterior se espe-
ra concientizar y alertar sobre la importancia de un diagnésti-
co certero prenatal sobre la hernia diafragmaéatica congénita
derecha, que a pesar de ser raro en este medio, debe contem-
plarse como posibilidad diagnéstica.

Reporte de caso

El presente caso corresponde a un recién nacido a término de
37 semanas, con antecedentes prenatales de cardiopatia con-
génita, sospecha de coartacién adrtica y Doppler de la Arteria
Cerebral Media (ACM) con flujo alterado e hidrotérax derecho.
Al nacimiento cursé con falla ventilatoria por lo que requirié
intubacién orotraqueal, adicionalmente se le solicité una
radiografia de térax que evidencio ocupacién casi total de la
cavidad tordcica derecha por asas intestinales, hallazgos com-
patibles con hernia diafragmatica derecha (figura 1). Ademads,
se le realiz6 una ecografia de abdomen que evidencio hernia
diafragmatica derecha con asas intestinales y porcién superior
del rinén derecho en cavidad torécica, ademdas de higado
localizado en la linea media. En relacién con la falla ventilato-
ria se le solicité ecocardiograma transtordcico que evidencio
ligera hipertensién pulmonar (HTP) con presién sistdlica arte-
rial pulmonar (PSAP) de 40 mm Hg sin disfuncién ventricular
derecha, ademas de comunicacién interauricular (CIA) sin
coartacion.

Por hallazgos sugestivos de hernia diafragmaética derecha
tipo Bochdalek + liver down/up, se llevé al paciente a toracos-
copia diagnoéstica en plan de correccién de defecto herniario.
Dentro de los hallazgos intraoperatorios, se evidencié el pul-
mén derecho disminuido de tamano, hepato térax (l6bulo
izquierdo), asas intestinales delgadas en térax, defecto hernia-
rio de aproximadamente 4 cm en diafragma derecho regién
posterolateral por lo cual se procedid a cerrar el defecto con
puntos separados de vicryl 3-0 sin complicaciones (figura 2).

Después de la operacién, se observé una evolucién clinica
adecuada en el posoperatorio, respaldada por una radiografia
de térax de control que mostré una mejor expansion del pul-
mon derecho, a pesar de la hipoplasia previamente diagnosti-
cada. Ademas, se evidencié un neumotorax ex vacuo derecho,
una complicacién esperada en este tipo de patologia y después
de la intervencién quirdrgica realizada (véase la figura 3). Final-
mente, se logré una mejora y estabilizacién en la condicién
clinica del paciente, lo que permitié su alta hospitalaria 12 dias
después de su nacimiento.
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Figura 1. Radiografia de térax AP.
a. asas intestinales ocupando casi la mitad del hemitérax.

Figura 2. Hallazgo de la toracoscopia diagnéstica.
a. Defecto herniario de aproximadamente 4 cm en diafragma derecho regién posterolateral. b. Ubicacién del punto de correccién. c. Cierre del
efecto con sutura con vicryl 3-0. d. Defecto herniario corregido.

Figura 3. Radiografia de térax AP de control.
a. Campo pulmonar derecho con pulmén hipoplasico con mejor expansién. b. Neumotérax derecho ex vacuo.
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Discusién

La HDC es una entidad de baja frecuencia que ocurre por la
ausencia o falta del desarrollo en toda o una parte de la cipu-
la diafragmadtica, lo que produce herniacién de los érganos
abdominales dentro de la cavidad toracica (1). Actualmente, a
pesar de los recientes avances para el manejo de esta entidad,
la mortalidad permanece alta y generalmente los recién naci-
dos con HDC requieren una estancia hospitalaria prolongada
para un abordaje multidisciplinario (7).

La HDC se puede presentar de manera aislada o estar aso-
ciada con anormalidades cardiacas, gastrointestinales, geni-
tourinarias o cromosdémicas, en la literatura se han descrito
factores ambientales asociados, deficiencias nutricionales
como la carencia de vitamina A y exposicién a teratégenos
como los herbicidas (8).

Las HDC se pueden clasificar en derechas o izquierdas
dependiendo del lado de presentacién, siendo en mayor pro-
porcién las del lado izquierdo hasta en un 90 % dado el cierre
tardio de la apertura pleuroperitoneal izquierda comparado
con el lado derecho (9). Por otro lado, también se pueden clasi-
ficar segun su localizacién en el diafragma como hernias de
Bochdalek: Posterolateral, constituyendo cerca del 90 % del
total de HDC; Morgagni, las cuales afectan la porcién anterior
del diafragma y representan del 23-28 % de las hernias y final-
mente las hernias centrales. En el mismo sentido, también
pueden ser clasificadas de acuerdo con el tamano del defecto
en A: Defectos diafragmaticos rodeados de musculo; B: Defec-
tos diafragmaticos menores del 50 %; C: Defectos diafragmati-
cos mayores al 50 % y D: Ausencia completa o casi completa
del diafragma (7).

En el estudio de HDC, las pruebas de tamizaje prenatal son
relevantes, puesto que cerca de la mitad de los casos suelen
ser detectados entre la semana 18 y 22 a través del estudio
ultrasonografico (US) en donde se puede evidenciar las asas
intestinales intratoracicas llenas de liquido, una masa toracica
exdgena, desplazamiento mediastinico o el estémago intrato-
racico (10). En las malformaciones broncopulmonares congé-
nitas, la resonancia magnética fetal no se utiliza de rutina, sino
como exploracién complementaria en casos graves o dudo-
sos. Se debe realizar un adecuado diagnéstico diferencial de
lo observado en la ecografia prenatal al nacimiento. Es indis-
pensable la realizacién de una radiografia de térax, (aunque el
recién nacido esté asintomético y aunque las ecografias pre-
natales seriadas indiquen una aparente resolucién de la lesién),
en el caso de la HDC vamos a poder encontrar la presencia de
asas a nivel toracico, asi como desplazamiento mediastinico,
hallazgos presentes en nuestro caso. En los casos que la radio-
logia simple de térax sea normal, se debe hacer una angio-
tomografia toracica con reconstrucciones 3D en los primeros
6 meses de vida, ya que muchas lesiones detectadas prenatal-
mente parecen resueltas, pero la mayoria persisten en la tomo-
grafia posnatal (11).

Los diferentes escenarios clinicos van desde un recién naci-
do asintomatico, que puede presentar dificultad respiratoria
retardada, asi como un cuadro de dificultad inmediata, el cual
progresa a insuficiencia respiratoria reportada en nuestro
paciente, con requerimientos de soporte ventilatorio inmedia-

to, siendo un pilar fundamental en el manejo (12). Una vez
estable el paciente se debe corregir el defecto herniario, ya sea
de manera abierta, facilitando de manera importante la reduc-
cién del defecto herniario, o por abordaje quirtrgico minima-
mente invasivo, el cual favorece la recuperacién posquirtrgica,
asi como la disminucién de los dias de estancia hospitalaria, y
el estrés quirargico (13).

El manejo de las malformaciones broncopulmonares con-
génitas en los casos sintomaticos es la cirugia tordcica median-
te reseccién de la lesion (segmentectomia o lobectomia) siendo
cada vez mas frecuente el uso de toracoscopia por su mayor
seguridad y recuperacién mds répida. La controversia aflora
cuando se analizan los casos asintomaticos como en el secues-
tro pulmonar, enfisema lobar congénito, quiste broncogénico,
atresia bronquial congénita y malformacién congénita de la
via aérea pulmonar, patologias cada vez més frecuentes debi-
do el creciente numero de hallazgos casuales o de diagnéstico
prenatal, algunos requieren intervencién y otros pueden ser
asintomaticos toda la vida (11).

El manejo quirtrgico de urgencia ha demostrado un buen
rendimiento; sin embargo, existe la posibilidad de que la dis-
tensibilidad del sistema respiratorio se deteriore con frecuen-
cia después de la reparacion de la hernia diafragmatica congé-
nita (HDC). Se han identificado multiples factores que pueden
llevar a una disminucién de la compliancia pulmonar, como la
distorsion en la reparacién del diafragma, el aumento de la
presién intraabdominal y la hipoplasia del pulmén ipsilateral.
Por lo tanto, se recomienda que la reparacién de la HDC se
diferencie hasta después de que la reanimacién inicial haya
mejorado los parametros respiratorios (12).

En el presente caso se destaca el uso de las iméagenes diag-
nésticas como apoyo complementario de HDC, el adecuado
soporte ventilatorio que favorecié el pronéstico del paciente y
el abordaje minimamente invasivo por toracoscopia, que favo-
recieron una mayor tasa de recuperacién posoperatoria y
menores dias de estancia hospitalaria al paciente. En la litera-
tura actual, existen escasos casos de HDC derecha documen-
tados. Por ejemplo, Duan et al. han reportado un caso de un
recién nacido a término con ecografias prenatales normales
que desarrollé dificultad respiratoria a los 15 minutos de vida.
El paciente requirié presién positiva continua en la via aérea y
se le realizé una radiografia de térax que mostré indicios de
consolidacién lobar derecha. Inicialmente, se administré anti-
bioticoterapia empirica. Sin embargo, en una radiografia de
térax de seguimiento, se observaron asas intestinales radio-
transparentes en el hemitérax derecho, lo que condujo al diag-
néstico de HDC derecha, confirmado posteriormente median-
te ecografia. El defecto diafragmatico fue corregido en un cierre
primario a través de abordaje transabdominal sin complicacio-
nes, lograndose egreso al dia 17 de vida (14).

En un contexto similar, Robertson et al. describieron el caso
de un recién nacido con una gestaciéon de 41 semanas que
desarroll6 dificultad respiratoria después de una cesarea de
emergencia debido a sufrimiento fetal. Se hizo una radiografia
de térax que mostré opacidad en el hemitérax derecho, y un
ultrasonido toracico revelé la presencia de visceras abdomina-
les, como el higado, en la cavidad toracica. El paciente requirié
oxigenacién por membrana extracorpérea venoarterial, y una
vez desconectado del circuito, se sometié a una reparacién de



PEDIATR. 2023;56(3):1-5

la hernia a través de una incisién subcostal derecha sin com-
plicaciones, con una adecuada evolucién posoperatoria (15).

Conclusién

La HDC derecha es una entidad de baja frecuencia que se debe
sospechar en aquellos recién nacidos con dificultad respirato-
ria e hipoxemia persistente de etiologia no clara y se debe con-
siderar como diagnéstico diferencial de neumonia y de mal-
formaciones congénitas pulmonares. Se recomienda realizar
un control prenatal y una ecografia detallada para llevar a cabo
un diagnoéstico prenatal. Esto permitira anticipar las necesida-
des de equipo y recursos adecuados para recibir al recién naci-
do en una unidad de atencién de nivel 3 o 4 con experiencia,
donde se pueda brindar todo el apoyo y los cuidados necesa-
rios.Actualmente, se considera fundamental la estabilizacién
fisiol6gica preoperatoria y la subsiguiente reparacién electiva,
donde la cirugia minimamente invasiva por toracoscopia ha
dado buenosresultados por su mayor seguridad y recuperacién
més rapida.
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