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HAGA SU DIAGNOSTICO

EJERCICIOS CLINICOS

Dres Pedro de Sarasqueta, Marcelo Martinez Ferro

CASO CLINICO

Se traté de una recién nacida (edad gestacio-
nal: 39 semanas, peso al nacer: 3050 gramos, con
un embarazo sin control, parto normal que nace
deprimida (apgar 4/6).

Desde el nacimiento presento taquipnea (FR: 70
por minuto), taquicardia (FC: 190 por minuto) y cia-
nosis generalizada. Se ausculté entrada de aire muy
disminuida en el hemitorax derecho y el higado se
palpaba pequefio en el cuadrante superior derecho
del abdomen.

Figura 1

Area de Terapia Intensiva Neonatal y Servicio de Cirugia General.
Hospital de Pediatria Juan P. Garrahan.

Se coloc6 en halo con oxigeno presentando una
saturometria de 82% y un examen de gases en
sangre demostré pH: 7.2 pCO,: 45 mm Hg. pO,:
40 mm Hg. Se tomé una Rx. de térax (Figura 1) y
se solicité la derivacién al Hospital Garrahan. En
este hospital se inicié asistencia respiratoria me-
cénica con FiO, de 100%, sedacién y administra-
cién de bicarbonato de sodio mejorando, el esta-
do acido base pH: 7,34 pCO, 42, pO, 70 mm de
Hg. Se realiz6 una seriada gastroduodenal (Figu-
ra 2).

Figura 2

¢CUAL ES SU DIAGNOSTICO?
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HERNIA DIAFRAGMATICA DERECHA

Es una de las malformaciones neonatales de mas grave prondstico. La hernia diafragmética (HD)
se observa en 1/2000 a 1/5000 recién nacidos vivos. La localizacion mas comun es izquierda demos-
trando la radiografia la clasica imagen de asas intestinales en el hemitorax izquierdo (90%).

La HD derecha se observa en aproximadamente 10% de los casos y se caracteriza por una ima-
gen radiografica de opacidad global o parcial en el hemitorax derecho asociada o no a burbujas aé-
reas del intestino en el térax.

El diagnéstico diferencial incluye:

1) Malformacion adenomatoidea quistica (MAQ) y enfisema lobar congénito.
2) Otras malformaciones pulmonares (secuestro pulmonar).

3) Eventracién diafragmatica derecha.

4) Tumores toracicos.

5) Derrame pleural derecho masivo (quilotorax congénito)

El diagndstico se establece por los hallazgos radiol6gicos y clinicos ya que la HD derecha se aso-
cia a hipoplasia pulmonar e hipertensiéon pulmonar que condiciona hipoxemia severa y acidosis mixta
desde las primeras horas de vida.

Las otras malformaciones mencionadas, si bien pueden producir hipoxemia dependiendo de su
tamafio y extension, no suelen ser tan graves y de tan dificil manejo como la observada en la HD
derecha. Los hallazgos clasicos: de la HD de abdomen excavado, asimetria toracica con mayor ta-
mafio del lado herniado, poco aire en la radiografia de abdomen y burbujas toracicas, no son tan
constantes en la HD derecha como en la HD iz-
quierda.

Si bien el diagnéstico de HD derecha se sos-
pecha fuertemente por los hallazgos clinicos de se-
vera hipoxemia e hipertensién pulmonar, debe con-
firmarse con una seriada gastroduodenal con Rx
tardia (Figura 3) que demuestra ansas intestinales
en el torax.

La MAQ en solo un tercio de los casos presen-
ta disnea y cianosis en los primeros dias de vida y
en general la insuficiencia respiratoria no es de la
magnitud observada en la HD. La Rx. de la MAQ
puede mostrar imagenes de opacidad difusa o quis-
tes de tamafo variable y la seriada gastroduode-
nal demuestra la presencia del intestino bajo el
difragma.

Si bien el enfisema lobar congénito presenta
imagenes de sobredistension pulmonar con despla-
zamiento contralateral del mediastino en ocasiones,
sobre todo en la forma polialveolar, puede presen-
tar imagenes opacas las primeras 24 horas de vida
por enlentecimiento del aclaramiento del liquido
alveolar. Una Rx ulterior demuestra la aireacion del
pulmén sobredistendido.

El secuestro extralobar pulmonar no comprome-
te todo un hemitérax y su localizacién predominan-
te es basal, posterior e izquierda. No suele produ-
cir cianosis severa salvo que se asocie a cardio-
patia congénita ciandética. En ocasiones puede pro-
ducir insuficiencia cardiaca por irrigacion pulmonar por colaterales aortopulmonares.

La pardlisis diafragmética derecha se asocia a trauma obstétrico o Wernig-Hoffman. En general
no opacifica todo el hemitérax derecho y no produce un cuadro de insuficiencia respiratoria tan seve-
ra, precoz y de dificil manejo ventilatorio debido a la hipertension pulmonar como la HD.

La ecografia y la radioscopia permiten confirmar el diagnéstico al observar diafragma integro pero
sin movilidad o con movilidad muy disminuida.

Figura 3
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Los tumores toracicos pulmonares primitivos son muy raros. En ocasiones grandes tumores
mediastinicos (neuroblastoma) o el quiste homogénico pueden presentarse como una gran masa que
desplaza el pulmén y el mediastino. Estos tumores no generan hipertensiéon pulmonar y se diagnosti-
can por ecografia y tomografia de torax.

El quilotérax congénito se relaciona a malformaciones linfaticas y se presume por ecografia que
demuestra la naturaleza liquida del contenido pleural.

El manejo postnatal de las hernias diafragméaticas graves constituye uno de los dilemas menos
resueltos de los cuidados intensivos y la mortalidad es superior al 50% aun con la aplicacion de re-
cursos extraordinarios. Se ha postulado diferir la cirugia hasta la estabilizaciéon postnatal respiratoria
satisfactoria que se define por la disminucién de la hipertensién pulmonar con indices de oxigenacién
menores de 10 por mas de 12-24 horas y una tension arterial sistémica estable.

Para este fin se ha empleado la ventilacidn convencional, la ventilacion de alta frecuencia, la ad-
ministracion de surfactante previo a la primera respiracion, la administracion de 6xido nitrico y el ECMO.
A pesar de estos recursos terapéuticos el pronéstico global no ha mejorado en las grandes series y
se presume que la alta letalidad se debe fundamentalmente a la hipoplasia pulmonar homo y
contralateral que no tiene tratamiento al presente asociada a hipertensién pulmonar y compromiso
hemodinamico.

Una consideracion especial merece el tratamiento quirargico de la HD derecha. Es de gran dificul-
tad técnica y se recomienda realizarlo por una toracotomia. El descenso del higado puede compro-
meter la circulacién del mismo. Asimismo con frecuencia es necesario el uso de elementos protésicos
para corregir el defecto diafragmatico y la reduccién de la hernia producir distension abdominal con
alteracion de la mecanica respiratoria y disminucién de la compliance pulmonar.

Dados los pobres resultados y la alta mortalidad de la HD en general y la HD derecha en particu-
lar, se ha intentado en los Ultimos afios el tratamiento prenatal a través de la correccion quirdrgica
fetal o la ligadura traqueal para permitir el crecimiento pulmonar y evitar la hipoplasia del pulmén. Sin
embargo hsta el presente los resultados de estas terapias son también pobres y deben considerarse
experimentales.

LECTURA RECOMENDADA

- Wun JT, Sahni R. Congenital diafragmatic hernia survival with very delayed surgery. J Pediatr Surg 1995. 30:406.
- Stolar Ch. Congenital diafragmatic hernia. Surgery of Infants and Children. Ed Lippincott. 1997.
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