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Resumen

La hernia diafragmatica es un defecto congénito de presenta-
cion excepcional fuera del periodo neonatal, con distintas ma-
nifestaciones clinicas en funcion de la edad de diagnéstico. Los
neonatos generalmente presentan disnea aguda el primer dia
después del nacimiento. En el nifio mayor y el adulto es una
afeccién que puede permanecer largo tiempo asintomatica y
detectarse como hallazgo casual en una radiografia de t6-
rax. Clinicamente, predomina la sintomatologia gastrointesti-
nal, como nauseas, vomitos y epigastralgia inespecifica, y se
puede complicar en un pequefio porcentaje de los casos con
oclusién intestinal o vélvulo géastrico.

Durante el periodo neonatal, la elevada mortalidad se asocia
con la hipoplasia pulmonary la presencia de malformaciones, y el
pronéstico es mucho mas favorable en los nifios mas mayores.

Se presenta el caso de un paciente de 15 afios, que acude
a nuestro servicio de urgencias por presentar disnea de apa-
ricion stbita y que fue diagnosticado de hernia diafragmatica
congénita.
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Abstract

Title: Congenital diaphragmatic hernia in an adolescent: a case
report

Diaphragmatic hernia is a congenital defect that rarely develops
after the neonatal period. The clinical signs differ according to the
age of the patient at the time of diagnosis. While the newborn
usually shows signs of respiratory distress on the first day of life,
inolder children and adults it can be asymptomatic for a long time,
and is detected incidentally in a chest radiograph. These patients
generally present gastrointestinal symptoms, like nausea, vomit-
ing and epigastric pain, and a small percentage may develop com-
plications such as bowel obstruction or gastric volvulus.

Pulmonary hypoplasia and associated malformations are
the major contributors to the mortality rate of 30 to 50% dur-
ing the first months of life, although the prognasis is much
more favorable in older children.

We report the case of a fifteen-year-old boy with acute respi-
ratory distress who was diagnosed in our Emergency Depart-
ment as having a congenital diaphragmatic hernia.

Keywords
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Introduccion

La hernia diafragmatica es un defecto congénito que se origina
entre la octava y la décima semana de vida fetal, y se produce
por falta de cierre del espacio pleuroperitoneal durante el de-
sarrollo del diafragma’. Se presenta aproximadamente en 1 de
cada 3.000 nacidos vivos y, en general, se manifiesta en las primeras
horas del nacimiento?. Fuera del periodo neonatal es excepcional-
mente rara; sélo se publican casos aislados y se cree que no sobre-
pasan el 10% del total.

Caso clinico

Nifo de 15 afios, que acude al servicio de urgencias por sentir
un dolor toracico intenso acompafiado de sintomatologfa vagal
de 4 horas de evolucion.

Como antecedentes personales de interés destaca una inter-
vencién quirdrgica por criptorquidia derecha y abdominalgia
intermitente desde hace 2 meses; en una ocasion consulté por
este motivo y fue diagnosticado de estrefiimiento.

En la exploracion fisica presenta una frecuencia cardiaca de
85 lat/min, con una presion arterial correspondiente al percen-
til 90 para su edad. Presentaba un estado general regular, con
disnea de reposo, taquipnea vy tiraje subcostal e intercostal
moderado. La auscultacién muestra una clara hipoventilacion
en el hemitérax izquierdo, sin ruidos respiratorios. El paciente
experimenta en el abdomen un dolor difuso con defensa a la
palpacion profunda, sin signos de irritacién peritoneal.

Entre las pruebas complementarias, se realizé una radiogra-
fia de térax, en la que se puso de manifiesto un nivel hidroaé-
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Figura 1.

reo en el hemitérax izquierdo con relajacion diafragmatica ip-
solateral (figura 1).

En la ecografia abdominal se visualizaban el hemidiafragma
en la porcién anterior del hemitérax izquierdo y la cdmara gés-
trica en situacion tordcica.

El hemograma, |la gasometria, la coagulacién y la bioquimica
no mostraban alteraciones.

Se realizé una laparotomia exploradora urgente y se observd
la cdmara gastrica en el drea anterior del térax a través del ori-
ficio diafragmatico izquierdo, junto con el bazo y el colon en su
porcion de angulo esplénico y descendente. Tras resecar el saco
herniario, se colocd una malla de Marlex para suplir el defecto.

El postoperatorio transcurrié sin incidencias, salvo un neu-
motorax residual del 10-15%. El paciente fue dado de alta al
séptimo dfa. En la actualidad, se encuentra asintomatico.

Discusion
La hernia diafragmatica es un defecto congénito localizado en la
insercion posterior del diafragma. Aproximadamente, el 80% de

las hernias diafragméticas se producen en el lado izquierdo —co-
mo en el caso que nos ocupa—y el 3% son bilaterales.

En la hernia de presentacién neonatal, la hipoplasia pulmo-
nar subyacente no es consecuencia de la compresion intradte-
ro del pulmdn fetal por las visceras abdominales, sino que po-
dria tratarse de un defecto primario en el desarrollo del
pulmadn®. Se han encontrado similitudes entre los pulmones de
los neonatos prematuros y los nifios con hernia diafragmatica
congénita (HDC), que pueden indicar un papel al respecto de
los farmacos corticoideos prenatales®. Asimismo, se han des-
crito raras asociaciones con los farmacos teratégenos, como la
fenometrazina y la talidomida®.

La patogenia de las hernias diafragmaticas de presentacion
tardia es compleja. A la deficiente muscularizacion del diafrag-
ma o al defecto de su insercion en el esterndn y los dltimos
cartilagos costales, se han de sumar los factores precipitantes,
como la obesidad, la debilidad de la musculatura, la hiperpresion
abdominal o la cifoscoliosis, que pueden determinar la salida de
las visceras abdominales a través del orificio herniario®.

La hernia diafragmatica puede formar parte de un sindrome
complejo. Las asociaciones genéticas incluyen las trisomias 13
y 18, y ciertos sindromes (Fryn, Coffin-Siris y Denys-Drash)’. Un
2% presenta una asociacion familiar. Otras anomalias asocia-
das se detectan en el 29-53% de los casos. Las més frecuentes
son: el sistema nervioso-hidrocefalia y los defectos del tubo
neural; las lesiones cardiovasculares, como los defectos del
septum y la tetralogfa de Fallot, y las anomalias digestivas,
como la malrotacion intestinal, el ano imperforado, los rifiones
o el bazo ectdpicos, el infarto esplénico y la hipertension por-
tal®. Los defectos més frecuentes asociados de la pared del
térax son: asimetrfa, pectus excavatumy escoliosis. Estos tam-
bién se observan en los pacientes adultos intervenidos en eta-
pas tempranas de la vida®.

En el presente caso, la hernia diafragmética era un defecto
aislado, sin ninguna malformacién asociada, salvo la criptor-
quidia que habia sido intervenida en la infancia.

Los neonatos con hernia diafragmatica congénita general-
mente presentan sintomas el primer dia después del nacimien-
to: cianosis, disnea, abdomen excavado, ruidos intestinales en
el torax y ausencia de murmullo vesicular en el lado afectado'®.
En los casos de presentacion tardia predomina la sintomatolo-
gfa gastrointestinal, como nauseas, vémitos y epigastralgia
inespecifica'’.

En este paciente, a pesar del antecedente de dolor abdomi-
nal, cabe destacar la disnea aguda como forma de presenta-
cién, pese a tratarse de un caso tardfo.

Para el diagnéstico es suficiente la radiografia de térax an-
teroposterior y lateral, como en el presente caso, aunque
posteriormente se confirmé mediante ecografia. La localiza-
cién anatémica, el contenido y las complicaciones, como la
incarceracion, la obstruccién intestinal, el vélvulo y la estran-
gulacioén, pueden ponerse de manifiesto con la radiologia sim-
ple'. Los estudios con contraste son definitivos; la tomografia
computarizada y la resonancia magnética son necesarias en
algunos casos para precisar las relaciones anatémicas y facili-
tar el abordaje quirdrgico'®.

El diagnéstico diferencial incluye la agenesia del hemidia-
fragma, la eventracion diafragmatica, el enfisema lobular con-
génito, las neumonfas del l6bulo inferior, la pleuritis o la tuber-
culosis pulmonar™.

Respecto al tratamiento, hay diferencias significativas se-
gun la edad de presentacion.

En el recién nacido, |a patologia pulmonar subyacente impli-
ca la optimizacion de la ventilacion con intubacion traqueal
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inmediata y la colocacion de una sonda géastrica para la des-
compresion. El fracaso de la ventilacién convencional requiere
la adicién de 6xido nitrico inhalado, la ventilacion de alta fre-
cuencia oscilatoria (VAFQ) o la oxigenacién de la membrana
extracorpérea (ECMO).

El tratamiento quirrgico en los neonatos se debe realizar
una vez estabilizada la funcion respiratoria; el acceso puede
hacerse por laparotomia, toracotomia o de forma combinada'®.
Las mallas para la reconstruccion del diafragma en ocasiones
son necesarias y bien toleradas. También se ha descrito la ci-
rugia fetal y el trasplante pulmonar'®.

En los nifos mayores y en los adultos, |a tendencia actual es
utilizar técnicas de cirugia minimamente invasiva. En estos ca-
so0s se puede proceder al cierre primario del defecto sin nece-
sidad del empleo de protesis'.

Las complicaciones precoces mas frecuentes en el neonato son
la hipertension pulmonar y la hemorragia postoperatoria, sobre
todo tras el empleo de ECMO, y en los adultos las més habituales
son la neumonia, el empiema y la hemorragia gastrica'®.

Entre las complicaciones tardias, cabe destacar las altera-
ciones respiratorias, las deformidades tordcicas, el reflujo gas-
troesofagico v las eventraciones'®.

La supervivencia es significativamente mas alta en los nifios
mayores y los adultos; en el neonato, la mortalidad temprana
asciende al 50%, por la asociacion de la hernia diafragmatica
congénita con la hipoplasia y la hipertension pulmonar?.

Conclusion

La hernia diafragmatica congénita neonatal y la de presenta-
cion tardfa son entidades con manifestaciones clinicas, aproxi-
macion diagnéstica y tratamiento muy diferentes. Aunque poco
frecuente, ha de ser tenida en cuenta en el diagndstico diferen-
cial de dolor torécico y la disnea de aparicién stbita en los ni-
fios mayores. En estos casos, tras la cirugia correctora, el pro-
nostico es excelente. Il
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