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Caso clinico

Hernia diafragmatica congénita izquierda presentacion de un caso
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Myr. M.C. Rodolfo Camilo Salazar-Torres***
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RESUMEN

Objetivo. Informar de un paciente sin diagndstico prenatal de
hernia diafragmatica izquierda, tratado con ventilacion de alta fre-
cuencia y cirugia.

Sede. Clinica de Especialidades de la Mujer.

Diseiio. Informe de un caso.

Descripcion del caso. Paciente masculino que nace en la Cli-
nica de Especialidades de la Mujer, de un embarazo no controla-
do, aparentemente normoevolutivo, se realiza cesarea por pre-
via, presentando dificultad respiratoria que no mejora a pesar de
presion positiva intermitente por lo que ingresa a la UCIN en don-
de se inicia ventilacion mecéanica, hemodinamica y respiratoria ines-
table, con radiografia de torax con presencia de contenido géstrico
¢ intestinal en hemitorax izquierdo, silueta cardiaca desplazada a
la derecha; se realizo diagndstico de hernia diafragmatica congé-
nita izquierda, se inicid6 VAFO y posteriormente se administr6 6xido
nitrico, el cual fue suspendido por hipotension pulmonar, presen-
t6 hemorragia pulmonar, se empled ventilacion mecéanica conven-
cional para posterior cambio a VAFO, estabilizandose hasta el
cuarto dia, por lo que se realiza plastia diafragmatica en la UCIN
por medio de una incision oblicua subcostal izquierda, se observo
asas intestinales, bazo y lobulo hepatico izquierdo en hemitdrax
izquierdo, realizandose una reduccion a cavidad abdominal, con
defecto diafragmatico de 80%, colocandose malla de Marlex, con-
tinuando con VAFO por algunos dias, disminuy¢ hipertension pul-
monar y aumento tension arterial paulatinamente.

Conclusién. La hernia diafragmatica congénita es una enfer-
medad de alto riesgo de mortalidad. Las estrategias actuales de
manejo obtienen una sobrevida de 85 a 90%, determinada por diag-
ndstico prenatal y anomalias asociadas. Al mejorar la sobrevida
deja de ser un problema a corto plazo para convertirse en una en-
fermedad crénica a largo plazo.

Palabras clave: hernia diafragmatica congénita, ventilacion de
alta frecuencia, hipertension pulmonar persistente.

Left Congenital diaphragmatic hernia

SUMMARY

Objective. To inform regarding one patient without pre-natal
diagnose of left congenital diaphragmatic hernia treated with high
frequency ventilation and surgery.

Location. Clinica de Especialidades de la Mujer.

Design. Report of a case.

Description of the case. Male subject borne at Clinica de Es-
pecialidades de la Mujer. Not controlled pregnancy. Apparent
adequate evolution, caesarean was performed due to a previous
one, presented respiratory difficulty which do not improve des-
pite the positive intermittent pressure, for this reason is accepted
at the neonatal intensive care unit where mechanic ventilation is
initiated. Hemodynamic and respiratory unstable, thorax radio-
graphy with presence of gastric and intestinal content at the left
side, the cardiac silhouette displaced towards right for that rea-
son was diagnosed as a left congenital diaphragmatic hernia.
HFOV was initiated, after that nitric oxide was administrated and
suspended due to pulmonary hypotension, presenting pulmonary
hemorrhage. It was changed to conventional mechanic ventilation
and later HFOV. The patient was stable until the 4" day. Diaphrag-
matic plastia was performed at the NICU by a left subcostal obli-
que incision. It was observed the intestinal loops, spleen, and left
liver lobe. It was performed an abdominal reduction with an 80%
of diaphragmatic defect. It was placed a Marlex mesh. Continues
with HFOV for a few more days, decreasing the pulmonary hyper-
tension and increasing the arterial tension.

Conclusion. Congenital diaphragmatic hernia is a disease with
high risk mortality. The strategies for it’s manage obtains a survi-
val of 85-90% determined by a pre-natal diagnose and anomalies
associated. Improving the survival turns it into a chronic disease.

Key words: Congenital diaphragmatic hernia, high frecuency
ventilation, persistent pulmonary hypertension.
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Introduccion

Uno de cada 2,500 nacidos vivos presenta hernia dia-
fragmatica congénita y se asocia con una mortalidad repor-
tada de casi 35% de los pacientes nacidos vivos. Dafio pul-
monar inducido por ventilacion, hipoplasia pulmonar y otras
anomalias asociadas explican la mortalidad. Numerosos tra-
tamientos alternativos se han usado en este padecimiento.
Vasodilatadores inhalados (6xido nitrico), vasodilatadores
intravenosos y terapia fetal, que hasta la fecha no han de-
mostrado beneficio. Modelos en animales con hernia dia-
fragmatica congénita son deficientes en surfactante, conti-
nua en controversia el uso de surfactante en neonatos. No
existe ningun estudio clinico que muestre algtin beneficio
del uso de surfactante exogeno en estos pacientes. De la
misma manera, corticoesteroides prenatales muestran al-
guna mejoria en modelos animales, pero de nueva cuenta
hay una ausencia completa de datos que soporten algtn be-
neficio en humanos. Estrategias ventilatorias mecanicas son
limitadas, ya que provocan dafio pulmonar inducido por
ventilacion, el manejo actual evita la hiperventilacion y la
sobredistension pulmonar, asociandose con un aumento en
la sobrevida. El seguimiento a largo plazo de estos pacien-
tes es de suma importancia, ya que se observa un aumento
en la frecuencia de reflujo gastroesofagico, retraso en el
crecimiento, enfermedad pulmonar crénica y deformidad
toracica en estos nifios.'?

Informe del caso

Paciente masculino que nace en quir6fanos de la Clinica
de la Mujer en dia domingo por la mafiana con los siguientes
antecedentes: producto de la segunda gesta de padres jove-
nes, embarazo no controlado, con un ultrasonido realizado
de forma extrahospitalaria supuestamente normal, con una
FUM de 37 semanas, que se programa cesarea por previa,
naci6 a las 11:34 horas sin esfuerzo respiratorio, flacidez,
cianosis, con una frecuencia cardiaca menor de 100 latidos
por minuto. Por lo anterior, a las 11:35 horas se inicia pre-
sién positiva intermitente, continta sin esfuerzo respiratorio
y flacidez, por lo que se dan otros tres ciclos de presidn po-
sitiva intermitente, decidiéndose intubacion orotraqueal a las
11:41 horas y se resuelve su traslado a la unidad de Cuida-
dos Intensivos Neonatales a las 11:55 horas, con un peso de
3.3 kg, talla de 49 cm y un perimetro cefélico de 36.5 cm,
apgar de 4 al minuto y 7 a los 5 minutos y capurro de 36
semanas, sin automatismo respiratorio, FC de 170, ten-
sién arterial 82/54 (64), glucometria de 97 mg/dL, a la
exploracidn fisica se encuentra con térax asimétrico, cia-
nosis, abdomen excavado y oximetria de pulso por deba-
jo de 70%, por lo que se inicia ventilacién mecéanica (VM)
sin mejoria, con acidosis respiratoria grave, decidiéndose
el inicio de ventilacion de alta frecuencia oscilatoria
(VAFO).

En radiografia de térax se observa presencia de conteni-
do géstrico e intestinal en hemitorax izquierdo, silueta car-
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diaca desplazada a la derecha, se realiza diagndstico de
hernia diafragmatica congénita izquierda, el paciente con-
tinta con inestabilidad hemodinamica y respiratoria con
acidosis de tipo mixto, por lo que se difiere tratamiento
quirurgico de urgencia, iniciandose en ese momento ino-
trépico a base de dobutamina con una hipoxemia persis-
tente p02 45 oximetria 160%, diferencia alveolo arterial de
02 602 mm Hg, indice ventilatorio 780, indice ventilacion
oxigenacion 45, indice de oxigenacion 40, todos éstos de
mal prondstico para hernia diafragmatica congénita.

A las 24 horas de vida el paciente se encuentra inestable,
con taquicardia, hipotension, contintia con VAFO, gasome-
tria con acidosis mixta, indice de oxigenacion 43. Se inicia
oxido nitrico, presentando una tension arterial de 30/18, por
lo que se suspende y continiia con VAFO, presentando he-
morragia pulmonar que es contraindicacion absoluta para
VAFO y se inicia VMC.

A las 48 horas de vida contintia con hipotension, acidosis
respiratoria, hipoxemia, regresaa VAFO, continua con ami-
nas, Cardiopediatria refiere presencia de hipertension pul-
monar, con presion de arteria pulmonar de 50 mm Hg, fora-
men oval permeable y cortocircuito de derecha-izquierda.

A los cuatro dias de vida se encuentra estable, taquicar-
dia, tension limites normales bajos, pH normal, VAFO, se
realiza plastia diafragmatica en la UCIN por medio de una
incision oblicua subcostal izquierda, se observan asas intes-
tinales, bazo y lobulo hepatico izquierdo en hemitérax iz-
quierdo. Se realiza una reduccion a cavidad abdominal, pre-
sentando un defecto diafragmatico de 80%, se coloca malla
de Marlex; al estar en el postoperatorio inmediato, taquicar-
dia, hipotension, acidemia mixta.

A las 24 horas de la cirugia se encuentra inestable, taquicar-
dia e hipotension con apoyo inotropico continuando con VAFO,
valorado por Cardiopediatria se refiere disminucién de la hi-
pertension pulmonar y aumento de la tension arterial.

A las 48 horas de la cirugia se encuentra estable, con FC
y TA normales, continia con VAFO y gasometrias (pH nor-
mal), estudios dentro de rangos.

Posteriormente se retiro6 VAFO y se inicia VMC con ade-
cuada evolucion clinica, es extubado electivamente, conti-
nua por algunos dias mas en la UCIN y después se le trasla-
da a la UTIN, de donde fue dado de alta.

Actualmente el paciente esta bajo control médico con una
buena evolucion.

Discusion

En este caso se debe tomar en cuenta que se tratdé de un
embarazo no controlado, no se realizé un diagndstico prena-
tal, algo indispensable para poder dar un tratamiento ade-
cuado a estos pacientes.

Es importante tomar en cuenta que un paciente con her-
nia diafragmatica congénita, con diagnodstico anticipado
tendréd una intubacion inmediatamente posterior a su na-
cimiento y debera estar presente un equipo multidisciplina-
rio encargado de su cuidado.
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La complicacion mas importante en estos pacientes es la hi-
pertension arterial persistente, causa primordial de defuncién.?

Este defecto se presenta en uno de cada 2,500 nacidos
vivos, se trata de un defecto posterolateral (foramen de Bo-
chdalek) en 95% y 5% a defecto retroesternal (foramen de
Morgagni), es una falla en la division de torax y abdomen a
la 8-0 SDG. Los pacientes presentan dificultad respiratoria
al nacimiento, asi como abdomen escafoides, ruidos pulmo-
nares ausentes del lado afectado, sin diagndstico prenatal el
hallazgo es en radiografia de torax, ademas presentan hipo-
plasia pulmonar e hipertension pulmonar.'

El manejo ventilatorio de estos pacientes al inicio es
con ventilacion mecanica, sin un adecuado intercambio
de oxigeno, por lo que se ha observado que la mortalidad
es debida a dafio pulmonar inducido por el uso de ventila-
cion mecanica, ya que el aumento en los ciclos y la presion
inspiratoria condicionan barotrauma. La hipercapnia permi-
siva disminuye la mortalidad.*®

La estrategia ventilatoria actual consiste en minimizar el
barotrauma, lo que permite una ventilacion espontanea con
frecuencias respiratorias minimas con ventilacion con pre-
sion-limite, asi como una hipercapnia permisiva aunada a
una sedacion minima, evitando al méaximo la relajacion con
vecuronio, conlleva a una sobrevida de 90%.

Un modo efectivo de ventilacion soporte es la VAFO con
estrategia de reclutamiento pulmonar de alta presion, conti-
nda sin haber una modalidad de ventilacion 6ptima.>”’

Limitar la distension pulmonar y disminuir la presion ins-
piratoria es la estrategia de manejo mas efectiva.

La hipertension pulmonar persistente contintia siendo un
problema, por lo que se ha empleado al 6xido nitrico, poten-
te vasodilatador selectivo, que mejora la saturacion de oxi-
geno en neonatos con falla respiratoria secundaria a hiper-
tension pulmonar persistente del recién nacido, aunque en
pacientes con hernia diafragmatica congénita ha tenido un
pobre resultado, ya que no mejora la sobrevida ni disminuye
la necesidad de ECMO.*

Como alternativa de manejo se ha empleado sildenafil
que es un inhibidor de la 5-fosfodiesterasa, el cual actua como
vasodilatador pulmonar al mejorar la oxigenacion. Su uso
mas frecuente es para prevenir la vasoconstriccion pulmo-
nar e hipertension pulmonar posterior a retiro de 6xido nitri-
co, por lo que puede ser 1itil, pero son necesarios estudios de
seguridad y eficacia.’

Se ha encontrado en pulmones de animales con hernia
diafragmatica congénita que son deficientes en surfactante,
hay datos sugestivos que en los pulmones de nifios con el
mismo padecimiento pueden ser deficientes en surfactante.
Se ha informado el uso de surfactante exoégeno en nifios con
HDC. A pesar de la escasa evidencia, se ha incorporado su
uso en los protocolos de tratamiento. Sin embargo, el uso de
surfactante exogeno en nifios con HDC no ha mostrado be-
neficio en estudios controlados aleatorizados y debe ser usa-
do con precaucion.*!?

En un estudio se mostré disminucién de los niveles de
fosfatidilcolina, ADN pulmonar total, proteinas pulmonares
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totales que son indicadores de inmadurez pulmonar. Se ha
probado el uso de glucocorticoides aunque no hay datos cli-
nicos que muestren beneficio del uso prenatal de corticoes-
teroides en nifios con HDC. Su uso debe considerarse no
probado.'

En 1993, se publico que la oclusion traqueal en corderos
con HDC provoca crecimiento pulmonar significativo, que
animales con oclusion traqueal tienen pulmones en apariencia
y funcion normales, asi como mejoria en sobrevida vs. con-
trol. Se evaluaron los mecanismos de crecimiento pulmonar
con OT y mostraron fenomeno de presion, el cual podia ser
utilizado posterior al nacimiento. Estudios posteriores demos-
traron distension pulmonar en nifios con HDC que puede pro-
vocar crecimiento pulmonar después del parto. El que esto
tenga aplicacion clinica atin no esta determinado.'?

En 1940 Ladd y Gross demostraron reparaciones exito-
sas en estos pacientes. En 1970 la conducta a seguir de
intervencion temprana era la norma, ya que se consideraba
una verdadera urgencia quirirgica. Sin embargo, se asocid
con deterioro en la distension pulmonar, pero en 1980 algu-
nos reportes no encontraron diferencia en la sobrevida con
reparacion tardia, por lo que justificaron un periodo de esta-
bilizacion previo.'*!*

En la actualidad la conducta quirurgica es de estabiliza-
cion previa, hasta conseguir ventilacion soporte minima,
documentar ausencia de hipertensién pulmonar y aumento
de la capacidad pulmonar.'*

El grupo de la Cochrane neonatal realizo una revision
en la que evaluo la reparacion quirtirgica temprana (< 24
h) vs. tardia (> 24 h), lo que mejora la sobrevida en nifios
con HDC con sintomas, incluidos estudios aleatorizados o
cuasialeatorizados, encontrando 26 estudios, de los cuales
24 se excluyeron por su disefio y s6lo dos fueron incluidos en
el analisis. Estos fueron estudios pequefios (n < 90), no hubo
diferencia significativa en cuanto a mortalidad en ambos gru-
pos. No se realizé metaanalisis por ser tan heterogéneos di-
chos estudios; en conclusion, no hay evidencia clara en favor
del retraso (para estabilizacion) comparado con la reparacion
inmediata."

En 1990, se publico el primer reporte exitoso de repara-
cion fetal de HDC. Se desarroll6 posteriormente una técnica
conocida como PLUG (Plug the Lung Until it Grows), pero
el parto pretérmino limita dichas intervenciones. Actualmente
no hay indicacidn para intervenciéon fetal en nifios con
HDC 15,16

Al mejorar la sobrevida existe una necesidad de informa-
cién del seguimiento a largo plazo. Se ha observado un aumen-
to en la incidencia de problemas auditivos y neurodesarrollo en
aquellos pacientes que requirieron ECMO. Hay complicacio-
nes como dilatacion y dismotilidad esofagicas. Se encontro hasta
50% de los pacientes con reflujo gastroesofagico.'”

Hay mayor incidencia de problemas nutricionales (reflu-
jo gastroesofégico, falla en crecimiento, aversion oral).'®

Existe recurrencia en aquellos pacientes que requirieron
malla para cerrar defecto, aunque hasta la fecha el material
optimo para el cierre del defecto es desconocido."
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La funcién pulmonar a largo plazo esta en controversia,
ya que algunos autores informan alteracion en ventilacion-
perfusion, enfermedad pulmonar cronica, asi como ventila-
cion mecanica prolongada.®

Los pacientes que requirieron ECMO y/o malla tuvieron
incidencia mayor de problemas a largo plazo.'®

La HDC es una enfermedad de alto riesgo de mortalidad.
Las estrategias actuales de manejo obtienen una sobrevida
de 85 a 90%, determinada por diagnéstico prenatal y ano-
malias asociadas.”!

Al mejorar la sobrevida deja de ser un problema a corto pla-
7o para convertirse en una enfermedad crénica a largo plazo.
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