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Fusién hepatopulmonar asociada a hernia diafragmatica
congénita derecha.
Hepatopulmonary fusion associated with right-sided
congenital diaphragmatic hernia.
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Resumen

La hernia diafragmatica  derecha
representa el 20% de los defectos
congénitos diafragmaticos. Una de sus
complicaciones es la fusion
hepatopulmonar, sobre la cual se han
reportado 23 casos a nivel mundial; la
cual puede ser fibrovascular o
parenquimatosa.

Presentacion de caso: neonato femenino
de 34 semanas, con dificultad respiratoria
severa, quien fallece 6 dias después de
Su nacimiento. En la necropsia se
identifica un defecto central en
hemidiafragma derecho con herniacion
de una porcion del l6bulo hepético
derecho al torax, que presenta fusion con
el pulmon ipsilateral, el cual se encuentra
hipoplasico.

Palabras clave: neonato, hernia
diafragmatica congénita, complicaciones.

Abstract
Right-sided congenital diaphragmatic
hernia  represents 20% of the

diaphragmatic congenital defects. One of
its complications is hepatopulmonary
fusion, of which, 23 cases have been
reported worldwide. This can be
fibrovascular or parenchymatous.

Case report: 34 gestational weeks
femenine newborn, with severe
respiratory difficulty, who dies 6 days after

birth. The autopsy findings show a right-
side hemidiaphragm, with a central defect
and herniation of a portion of the right
hepatic lobe into the thoracic -cavity,
presented as an ipsilateral fusion to the
right lung, which was hypoplasic.
Keywords: neonate, congenital
diaphragmatic hernia, complications.

Introduccion

La hernia diafragmatica congénita (HCD)
consiste en un trastorno en el desarrollo
del musculo diafragmatico, produciendo
el paso de contenido abdominal a la
cavidad toracica. Se presenta en 1-2 por
cada 5000 nacidos vivos, su relacion
hombre: mujer es de 1:1.8. De estas
lesiones, la hernia diafragmatica derecha
est4 involucrada solo en 15 a 20% de los
casos®, En raras ocasiones, la hernia
diafragmética congénita derecha se
asocia con fusion hepatopulmonar
(FHP)®. La mayoria de estos casos se
presenta en el periodo neonatal
temprano®. Puede ser  fusion
fibrovascular o parenquimatosa, ambas
pueden ser dificiles de separar®. El
tratamiento de la HDC derecha con FHP
es una reparacion quirdrgica, que puede
requerir una hepatectomia parcial y / o
una neumonectomia. El prondstico de los
pacientes con FHP es malo. La mayoria

suele  morir durante el periodo
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perioperatorio debido a diversas
complicaciones, como dificultad
respiratoria, insuficiencia cardiaca derecha,
hipertension  pulmonar persistente vy
trombosis de la vena cava inferior'®,

Presentacion de caso

Recién nacida de sexo femenino,
producto de madre primigesta de 17 afios
de edad, originaria y residente en
Nahuala, Solola, Guatemala; con
embarazo de 34 semanas de gestacion,
quien fue llevada a cesarea por asfixia
perinatal. Su peso al nacer fue de 1.7 kg;
y requiri6 maniobras de reanimacion y
colocacion de tubo endotraqueal para
inicio de ventilacion mecanica.
Radiografia de torax evidenciéo hernia
diafragmatica congénita derecha. Se
consult6 a cirugia pediatrica para
tratamiento quirdrgico. Bajo anestesia
general, se llevo a cabo plastia
diafragmatica derecha a los seis dias de
edad. Se realizé incision transversa
supraumbilical, se ubic6 el defecto
herniario, se procede a realizar diseccion
del segmento de lébulo hepatico para
separarlo de tejido pulmonar; paciente
presento hemorragia de 80 cc secundaria
a disecciéon parcial, se coloca empaque
hepatico con una compresa y gelfoam
deteniendo la hemorragia. Paciente hizo
paro cardio-respiratorio, se brindan 5
ciclos de maniobras de reanimacion
cardiopulmonar, se aplican 3 dosis de
adrenalina a 0.1 mg/kg, después de 10

minutos sin  revertir paro cardio-
respiratorio, se declara fallecimiento.
Se realiz6 necropsia, encontrando al

examen externo un recién nacido con
peso de 1500 gramos, talla de 44 cm de
corona-talon, circunferencia cefalica de
29 cm, perimetro toracico de 25 cm y
perimetro abdominal de 22 cm, con herida
quirdrgica en cuadrante superior derecho,
de 8 cm de longitud. No se evidencié
malformaciones congénitas. Al examen
interno se encontré defecto central en el
hemidiafragma derecho de 2.5 x 2 cm, por
el cual protruye una porcién del I6bulo
hepatico derecho hacia la cavidad
toracica, aparentemente sin membrana
que lo recubra. El l6bulo hepatico derecho
comprimia el pulmén derecho que era
hipoplasico de 25 gy de 4.5 x 45 x 2.5
cm. En la superficie inferior se encontraba
adherido a un segmento del I6bulo
hepatico derecho, del cual no fue posible
separar. En la superficie posterior se
observo un hematoma parietal de 4 cm.
(Figura 1. A) Al examen microscopico se
encuentran la capsula hepatica fusionada
con el parénquima pulmonar derecho, el
cual presenta hipoplasia confirmada por
recuento alveolar radial (RAC), también
se evidencid hemorragia alveolar en
regiobn basal, en pulmén izquierdo se
encontré hemorragia alveolar reciente. Se
determina como causa directa de muerte
la hemorragia pulmonar. (Figura 1. B)
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Figura 1 A: porcion del I6bulo hepatico derecho que se encuentra en contacto con pulmén ipsilateral, el cual esta
hipoplasico. B: se muestra el area de fusiéon entre el parénquima pulmonar con la capsula de Glisson.

Discusioén

Aproximadamente el 20% de las hernias
diafragméticas congénitas se presenta en
el lado derecho®. La falta de formacién
del diafragma embrionario permite que el
higado se hernie hacia el térax®. En raras
ocasiones, pacientes con hernia
diafragmatica congénita derecha
presentan una fusion hepatopulmonar de
la cual solo se han notificado 23 casos en
la literatura®. La mayoria de estos casos
se presenta en el periodo neonatal
temprano®. La fusion hepatopulmonar a
menudo se asocia con defectos cardiacos
congénitos®. En el caso actual, la
paciente no presenta ninguna anomalia
cardiaca. Generalmente, el pulmén en el
lado fusionado, suele ser hipoplasico®.
Nosotros hayamos pulmén derecho
hipoplasico como hallazgo macroscoépico
y lo comprobamos por recuento alveolar
radial mediante  microscopia. Las
manifestaciones clinicas de la hernia
diafragmatica congénita con fusion
hepatopulmonar dependen de los

organos que se encuentren
comprometidos; las mas frecuentes son
problemas respiratorios y

gastrointestinales”). En nuestro caso las
manifestaciones predominantemente
fueron pulmonares. Esta anomalia es
dificil de diagnosticar solo con imagenes
y muchos casos se diagnostican en el
momento de la cirugia®. como ocurrié en
el presente caso. La reparacién quirargica
es el tratamiento de eleccion. Hay
dificultad para separar el higado del
pulmén fusionado, lo que conlleva a un
alto riesgo de hemorragia intraoperatoria
y postoperatoria debido al espectro de
fusion que varia desde la conexién
fibrovascular entre el higado y el pulmon
hasta la fusion de parénquimas®). En el
presente caso la separacion quirargica de
ambos organos fue imposible, teniendo
hemorragia como complicacion y causa
de muerte.
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