% Revista Cubana de
Tecnologia de la Salud

Revista Cubana de Tecnologia de la Salud Enero — Marzo 2023;14(1):e3949
ISSN: 2218 — 6719 RNPS: 2252 URI: http://www.revtecnologia.sld.cu/index.php/tec/article/view/3949

ESTUDIOS DE CASO

Informe de caso de eventracion diafragmatica congénita de
presentacion clinica atipica

Case report of congenital diaphragmatic eventration with atypical
clinical presentation

Lourdes Milagros Reyes Puentes * @, Ana Beatriz Hidalgo Reyes 2 ®, René Hidalgo Pérez > @,
Teresa Reyes Puentes #{®, Diana Ruiz Ramos ° * ®

! Hospital Provincial “Pediatrico Pepe Portilla”. Pinar del Rio, Cuba.
2 Policlinico “Turcios Lima”. Pinar del Rio, Cuba.

3 Hospital Abel Santamaria. Pinar del Rio, Cuba.

* Policlinico Raul Sanchez. Pinar del Rio, Cuba.

> Universidad de Ciencias Médicas de Pinar del Rio. Facultad de Ciencias Médicas “Dr.
Ernesto Guevara de la Serna”. Pinar del Rio, Cuba.

*Autor para la correspondencia: Recibido: 17 de julio de 2022
ruizdianall05@gmail.com Aceptado: 28 de febrero de 2023
Citar como:

Reyes-Puentes LM, Hidalgo-Reyes AB, Hidalgo-Pérez R, Reyes-Puentes T, Ruiz-Ramos D.
Informe de caso de eventracion diafragmatica congénita de presentacion clinica atipica.
Revista Cubana de Tecnologia de la Salud [Internet]. 2023 [citado:]; 14(1):3949.
Disponible en: http://www.revtecnologia.sld.cu/index.php/tec/article/view/3949

RESUMEN

Los defectos del diafragma incluyen un grupo de entidades en las cuales alguna porcién del
contenido abdominal protruye dentro de la cavidad toracica. El uso amplio de la ecografia
obstétrica, ha producido un aumento del diagndstico prenatal de estos defectos. Se presenta el
caso de un recién nacido de buen peso, masculino, fallecido luego de un cuadro de distrés
respiratorio severo de rapida evolucién, cuyo diagndstico ecografico prenatal reveld la
presencia de dextrocardia, y que al nacimiento se constatd una imagen sugestiva de hernia
diafragmatica izquierda. La necropsia mostré la indemnidad de ambos hemidiafragmas,
constatandose una eventracion diafragmatica izquierda, entidad que no suele causar de
manera habitual un cuadro de evolucion tan grave y rapida, sin precedentes en la experiencia
asistencial previa.

Palabras clave: Anomalia Congénita, Eventracion Diafragmatica, Recién Nacido,
Ultrasonografia
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ABSTRACT

Diaphragmatic defects include a group of entities in which some portion of the abdominal
contents protrudes into the thoracic cavity. The widespread use of obstetric ultrasound has led
to an increase in the prenatal diagnosis of these defects. We present the case of a male
newborn of good weight, who died after a severe respiratory distress of rapid evolution, whose
prenatal ultrasound diagnosis revealed the presence of dextrocardia, and at birth there was an
image suggestive of left diaphragmatic hernia. The necropsy showed the indemnity of both
hemi diaphragms, with a left diaphragmatic eventration, an entity that does not usually cause
such a severe and rapid evolution, without precedents in previous healthcare experience.

Congenital Anomaly, Diaphragmatic Eventration, Newborn, Ultrasonography

INTRODUCCION

Los defectos del diafragma incluyen un grupo de entidades en las cuales alguna porcion del
contenido abdominal protruye dentro de la cavidad toracica. Son multifactoriales, incidencia al
nacimiento es de 1 por 5 mil nacidos vivos. Abarcan la ausencia de diafragma, la hernia de
Bochdaleck, hernia de Morgagni, la paraesofagica y la eventracion.'El uso amplio de la
ecografia obstétrica, ha producido un aumento del diagndstico prenatal. 2

La hernia diafragmatica se produce por un defecto en el diafragma, la eventracion ocurre por
adelgazamiento y carencia de musculatura central, sin defecto de continuidad. 3 La
diferenciacion entre ambos defectos puede ser dificil, sobre todo entre la hernia diafragmatica
derecha y la eventracion, si no existen asas intestinales en la cavidad toracica. *

La eventracién diafragmatica (ED) tiene una incidencia de 1 a 3 por cada 1000 nacidos vivos >
y una frecuencia de 1 por 10 000 casos.® Ha sido clasificada desde el punto de vista
etiopatogénico en idiopatica y secundaria. La primera incluye las causas congénitas (no
paralitica) y adquirida asociada a paralisis de la musculatura diafragmatica. El diagndstico se
efectla con la radiografia de térax.’

Las eventraciones congénitas se asocian a desarrollo incompleto de la porcion muscular del
diafragma, describiéndose alteraciones asociadas cardiopatias, malformaciones pulmonares,
cromosomicas y miopatias. También puede formar parte de varios sindromes (Kabuki,
Beckwith-Wiedeman y Poland).®

Las ED adquiridas pueden presentarse de forma aislada en el 22% de los casos, ocurren por
lesion nerviosa central o periférica, reportandose un 78% asociada con paralisis de Erb-
Duchenne por lesién del plexo braquial®, trauma obstétrico, y por lesidn quirirgica nervio
frénico.’ No suele causar el distrés respiratorio severo precoz ocurrido en este caso, % ! cuyo
Unico antecedente prenatal fue el hallazgo ecografico de una dextrocardia.

Dada la naturaleza inusual y atipica del caso, con un comportamiento clinico infrecuente, luego
de realizar la revision y andlisis documental de la historia clinica prenatal del recién nacido. La
literatura cientifica relacionada presenta la premisa de significar que las anomalias de posicion
cardiaca pueden ser expresion de defectos diafragmaticos cuya hipoplasia pulmonar puede
ocasionar un desenlace fatal.

INFORMACION DEL PACIENTE

Paciente recién nacido de buen peso, (3620 gr) masculino, raza negra, nace producto de un
parto eutocico, con un indice Apgar de 8,9 puntos. Ademas, con una circular laxa del cordon
umbilical y meconio de tres cruces. Hijo de madre primigesta, nulipara sin antecedentes
patoldgicos personales y familiares, a la cual se le realiza diagnostico ecografico prenatal de
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dextrocardia alrededor de las 30 semanas. Se constata durante el seguimiento, aumento ligero
de cavidades derechas polihidramnios moderado y maduracién placentaria precoz.

HALLAZGOS CLINICOS DEL CASO EN ESTUDIO

El paciente presenté al nacer ligeros signos de dificultad respiratoria, dados por discreta
polipnea vy tiraje subcostal, que desaparecen después de regular la temperatura corporal a las
nueve horas de vida.

Examen Fisico:
e Aparato respiratorio: presencia de polipnea y tiraje subcostal e intercostal
e Accidente cerebro vascular: ruidos cardiacos ritmicos con desplazamiento de los
mismos a la derecha, con SS II/IV taquicardico, presencia de cianosis y signos de
hipoperfusién periférica, signos de shock en etapas finales

CALENDARIO

Luego de ingerir alimento el recién nacido presenta nuevos signos de distrés respiratorio mas
intensos, polipnea, tiraje subcostal e intercostal y cianosis marcada. El estudio de gasometria
mostré acidosis respiratoria severa, se practicd intubacidon endotraqueal y cateterismo
umbilical.

A las 19 horas mantuvo cianosis distal y llene capilar lento, mas tarde emerge una crisis de
exacerbacién con fondo palido, mal perfundido y taquicardico. A las 24 horas aparecen signos
de shock, fallece a las 48 horas, luego de prolongadas maniobras de resucitacién
cardiopulmonar.

Fechas Hechos relevantes

Al nacimiento Ligeros signos de dificultad respiratoria

9 horas de vida Atenuacion de los sintomas y signos

19 horas de vida Reaparicion de los sintomas y signos

24 hrs de vida Aparecen signos de shock

48 horas de vida Fallece luego de prolongadas maniobras de resucitacion

EVALUACION DIAGNOSTICA

Complementarios:

e Gasometria: muestra parametros compatibles con acidosis respiratoria severa.

e Rayos X de Toérax: reporta el area cardiaca dentro de limites de tamafio normales,
desplazada hacia el hemitérax derecho, observandose el campo pulmonar izquierdo
ocupado por varias imagenes radiotransparentes policiclicas sugestivas de hernia
diafragmatica izquierda, en la variedad posterior.

Dadas las caracteristicas del caso, las manifestaciones clinicas, los hallazgos al examen fisico y
la evolucién de empeoramiento rapido gradual. La imagen en la radiografia de torax evidencia
la posibilidad diagndstica de hernia diafragmatica izquierda.

INTERVENCION TERAPEUTICA

Se realiz6 intervencién terapéutica médica farmacoldgica con medidas de soporte ventilatorio,
correccion del desequilibrio acido basico y electrolitico. A pesar de que la impresion clinica de
hernia diafragmatica es tributaria de intervencién quirdrgica, dado el rapido agravamiento no
fue posible completar el estudio imagenoldgico del caso ni fue siquiera factible evaluar la
necesidad de intervencién quirdrgica.
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RESULTADO DEL EXAMEN ANATOMOPATOLOGICO

La necropsia mostré la indemnidad de ambos hemidiafragmas, solo adelgazamiento del
izquierdo. Constatdndose una eventracién diafragmatica de este lado, e hipoplasia pulmonar
ipsilateral y signos de hipoxia severos.

DISCUSION

El musculo diafragmatico es un tabique que separa las cavidades toracica y abdominal, cuya
funcion fisioldgica es ayudar a la mecanica ventilatoria.'? Los primeros reportes sobre la ED
fueron descritos por Jean Louis Petit en estudios de necropsias y por Beclard en 1724 y 1829.
Bingham, Chin y Lynn, Bisgard y Thomas realizaron aportaciones significativas respecto a la
etiologia de esta entidad.!

Las manifestaciones clinicas de la eventracion dependen de la magnitud, varian desde una
presentacién asintomatica, que es lo mas comun % ! hasta un severo distrés respiratorio,
ocurrido en este caso. También puede presentarse obstruccion bronquial y neumonias
repetidas, atelectasias o bronquiectasias.

Los sintomas gastrointestinales (regurgitacion, vémitos y dificultad en la alimentacion),
ocasionada por angulacién anormal entre el esé6fago distal y el estdbmago cuando el defecto es
izquierdo.'® Se reportaron sintomas de fallo cardiaco derecho en un paciente adulto con
eventracién ED izquierda. '3

La inusual evolucion clinica en extremo térpida de la dificultad respiratoria que presentd el
paciente desde el nacimiento, lo llevd a la muerte en pocas horas. Unido a la aparatosa imagen
de la radiografia de térax sugirid el diagnostico presuntiva inicial de una hernia diafragmatica
izquierda de la variedad posterior o de Bochdaleck. La ED no suele causar distrés respiratorio
severo ni precoz acontecido en este caso.® !

La dificil diferenciacién entre la eventracidon y la hernia diafragmatica ocurre dado que el saco
herniario, delimita un borde superior fino que simula un hemidiafragma elevado, no
evidenciada en la radiografia practicada, la imagen sugiere el paso visceral masivo al
hemidiafragma izquierdo. La distopia del mediastino observada, ocurre por relajacién de la
cupula diafragmatica bajo la presion intrabdominal que ocasiona elevacion y paso del
estdmago y otras visceras al térax.

Llama la atencién que la ecografia intralutero solo evidencié la dextrocardia antes citada.
Sugeria una anomalia de posicion cardiaca aislada o situs solitus, sin embargo, al considerar el
hallazgo de eventracién revelado en la necropsia, debe tratarse de una dextroposicion.

La etiologia congénita de la eventracion presentada por el neonato es la mas frecuente, ** se
considera que el defecto ocurre durante el primer trimestre del embarazo, debido a la falla en
la migracion de mioblastos hacia la membrana pleuroperitoneal, que formara parte del
diafragma o a una falla en la inervacién de éstos.” Suele ser unilateral e izquierda ® observada
en este caso, con compromiso diafragmatico parcial o total.”

No se recogen en la historia clinica prenatal hallazgos que sugieran infeccion por
citomegalovirus, relacionada al igual que la rubeola fetal y las trisomias cromosémicas con la
ED congénita. Tampoco antecedentes de trauma obstétrico en el recién nacido, cirugia
cardiaca o traumatismo externo.

La rapida evolucion del cuadro impidié completar el estudio del paciente, practicar exdmenes
contrastados del tubo digestivo, bajo control fluoroscépico, permiten delimitar los érganos
comprometidos de situacién intratoracica, y reconocer la cinética toracoabdominal, en busca
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de la respiracion paraddjica de Kienbock. La fluoroscopia revela poca o nula movilidad del
diafragma afectado o movilidad paraddéjica severa. °

El ultrasonido postnatal permite evaluar la integridad, el movimiento diafragmatico, y el
desplazamiento de visceras intraabdominales en la parte inferior del hemitérax afectado,
incluso permite diferenciar en dos tercios de los casos la hernia de la eventracién.?La
ecocardiografia puede presentar compresion de cavidades cardiacas con repercusién
hemodindmica de acuerdo al grado de elevacién del hemidiafragma.'®

En espirometria se ha demostrado que la ventilacion disminuye hasta un 50-70% con afeccion
de un solo lado del diafragma resultado en un patrén restrictivo. La gammagrafia permite
detectar anormalidades diafragmaticas congénitas.

La Tomografia axial computarizada (TAC) y la resonancia magnética nuclear (RMN) muestran
la regidon del diafragma afectado y el grado de protrusién y compresion de estructuras vecinas.
La electromiografia puede mostrar hipomovilidad diafragmatica si existe lesién nerviosa.’

A pesar de la disponibilidad de la mayoria de estos procederes diagnédsticos, no fue posible la
ejecucion de los mismos en este caso. Los estudios de necropsia e intervenciones quirurgicas
de pacientes con ED constatan que puede ocurrir hipertrofia del hemidiafragma afectado
(megadiafragma de Bard),'° o atrofia del mismo, constatada en la necropsia del paciente.

PERSPECTIVAS DEL PACIENTE

A pesar del desenlace fatal, la familia estuvo consciente de los esfuerzos del personal de salud
en la atencidon del recién nacido. Entendieron que la letalidad de la enfermedad estuvo en
relacion con el caracter congénito de la eventracién y la evolucion intradtero que motivo la
disminucién del volumen pulmonar causante del distrés respiratorio.
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