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ARTICULO DE REVISION

Diagnostico por imagenes en hernia
diafragmatica congénita, mas que solo un
defecto diafragmatico: una revision narrativa

Florencia De Barbieri Magnone’, Paulina Esparza Olave’, Luis Ziehe Moreira'
! Departamento de Radiologia del Hospital Clinico de la Pontificia Universidad Catolica de Chile, Santiago, Chile

RESUMEN

La Hernia Diafragmatica Congénita es una malformaciéon mayor relativamente frecuente con un
prondstico potencialmente mortal. Incluye no sélo la alteraciéon del desarrollo del diafragma, sino
también de los pulmones, en especial de su vasculatura y de otras estructuras relacionadas. Las imagenes
son cruciales en el diagndstico, evaluacion pre y post quirurgica y control seriado. En la etapa prenatal
la ecografia tiene un rol fundamental en el diagnéstico precoz, la resonancia magnética fetal permiten
evaluar el grado de hipoplasia pulmonar y la presencia de anomalias asociadas para predecir la sobrevida
y el eventual requerimiento de estrategias de mayor complejidad en el periodo perinatal cémo la
oxigenacion por membrana extracorpérea (ECMO). En la etapa postnatal la radiografia portatil y la
ecografia son fundamentales en la evaluacion seriada de los nifios, ya sean sometido a terapias de soporte
como ventilacion mecanica invasiva, ECMO o a cirugia. El conocer la fisiopatologia y las manifestaciones
radiolégicas de cada una de estas fases es fundamental para permitir una adecuada evaluacion, optimizar
el tratamiento y finalmente mejorar la sobrevida de estos nifos.

Palabras clave: Hernias Diafragmaticas Congénitas; Prondstico; Diafragma (Source: DeCs)

Diagnostic imaging in congenital diaphragmatic
hernia, more just a diaphragmatic defect: a
harrative review

ABSTRACT

Congenital diaphragmatic hernia is a relatively common major malformation with a life-threatening
prognosis. This condition involves an abnormal development of the diaphragm, lungs, and particularly
the blood vessels and other related structures. Images of these structures are essential for diagnosis,
pre- and postoperative assessment, and serial monitoring. In the prenatal period, ultrasound plays a
fundamental role in early diagnosis; ultrasound and magnetic resonance allow evaluation of the degree
of lung hypoplasia and the presence of associated anomalies to predict survival and the possible need for
more complex strategies such as extracorporeal membrane oxygenation (ECMO) in the perinatal period.
In the postnatal period, portable radiography and ultrasound are essential in the serial assessment of
children, whether they receive supportive therapies such as invasive mechanical ventilation, ECMO, or
surgery. Knowledge of the pathophysiology and radiological manifestations of each of these phases is
essential to allow appropriate assessment, optimize treatment, and ultimately improve the survival of
these children.

Keywords: Hernias, Diaphragmatic, Congenital; Prognosis; Diaphragm (Source: MeSH)

INTRODUCCION

Las hernias diafragmaticas congénitas (HDC) representan una malformacién congénita
mayor que ocurre con relativa frecuencia, afectando aproximadamente a uno de cada 2500
a 4000 recién nacidos (RN) (1,2). Estas hernias son causadas por un defecto en el desarrollo
del diafragma, lo que permite el ascenso de estructuras intraabdominales hacia la cavidad
tordcica. Esto conduce a diversas alteraciones en el desarrollo pulmonar, incluyendo hipoplasia
e hipertension pulmonar secundarias. Aproximadamente un 40 a 50% de los casos de HDC
se asocian con otras anomalias congénitas, siendo las cardiopatias congénitas (23%) y las
cromosomopatias (15%) las mas comunes (3). Ademds, esta afeccidn se relaciona con una
alta morbilidad y mortalidad, alcanzando tasas de hasta el 37% en los centros médicos més
especializados (4).
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El prondstico de las HDC ha mejorado en los altimos afos gracias a una serie de factores: diagnostico precoz, nacimiento en
centros médicos de alta complejidad, la adopcion de terapias mas agresivas como el tratamiento ex utero intraparto (EXIT) o la
oxigenacién por membrana extracorpérea (ECMO), y en algunos casos, el tratamiento intrauterino. Los radiélogos desempefan
un papel crucial en este contexto, siendo esencial su familiaridad con los hallazgos prenatales, particularmente en la evaluacién
de la resonancia magnética fetal. Igualmente importante es su rol en el diagndstico postnatal, que implica reconocer los hallazgos
comunes, identificar posibles complicaciones de esta patologia y realizar un seguimiento efectivo a corto y mediano plazo.

EMBRIOLOGIA Y CLASIFICACION

El diafragma se desarrolla a partir de cuatro elementos principales: el septum transverso, los canales pleuroperitoneales, el
mesoesdfago y la musculatura abdominal (5) (ver Figura 1). La ausencia o desarrollo anémalo de cualquiera de estas estructuras
puede dar lugar a distintos tipos de hernias diafragmaticas.

Las hernias intrapleurales, que representan hasta el 80% de todas las hernias diafragmaticas (HD) (6), se originan por defectos
en el desarrollo de los canales pleuroperitoneales y su unién con los musculos de la pared toracica, estructuras fundamentales
en la formacién de la mayor parte del diafragma muscular. Estas hernias pueden ser posteromediales o posterolaterales
(también conocidas como hernias de Bochdalek). Las hernias
de Bochdalek casi siempre se asocian con hipoplasia pulmonar
debido al ascenso de asas intestinales y 6rganos sélidos hacia la
cavidad toracica. Son mas frecuentes en el lado izquierdo (85 a
90%), seguidas por las hernias en el lado derecho (10 a 15%) y
las bilaterales (2%). Aproximadamente un 20% de estas hernias
presentan un saco herniario (7).

En cambio, la falla en el desarrollo de los restantes segmentos del
diafragma conduce a las hernias extrapleurales, que no suelen
causar hipoplasia pulmonar. Cuando el septum transverso
esta afectado, se forman hernias anteriores, que pueden ser
de gran tamafio permitiendo el ascenso de parte del higado, y
hernias de Morgagni, caracterizadas por ser pequefas hernias
paramedianas anteriores. Los defectos en el desarrollo del
mesoes6fago dan lugar a hernias posteriores del hiato esofagico  Figura 1. Hernias del Diafragma en Esquema Transversal.
(hernias hiatales) y del hiato de la vena cava inferior.

METODOS DE IMAGENES

Estudio prenatal

En la actualidad, la ecografia prenatal ha mejorado significativamente el cuidado prenatal, permitiendo el diagndstico antenatal
de mas del 60% de los nifos con HD (8). Aunque las hernias pueden ser evidentes en el primer trimestre, es mds comin
identificarlas durante la ecografia morfoldgica del segundo trimestre (9). Un diagnéstico temprano se asocia generalmente
con un prondstico mas grave. En las ecografias, se observa cominmente desplazamiento cardiaco y ascenso géstrico y de asas
intestinales. La evaluacion del ascenso hepatico puede presentar ciertos desafios, al igual que la deteccién de HD en el lado
derecho.

Por otro lado, la Resonancia Magnética fetal (RMF) ha surgido como una excelente herramienta complementaria para evaluar las
HDC, ya que permite evaluar anomalias asociadas y dada su gran capacidad de diferenciar los tejidos permite evaluar con mayor
precision los volimenes pulmonares y el ascenso hepatico. Ademds, en los casos en que la evaluacion sonografica esta limitada
por oligoamnios u obesidad materna, permite una adecuada caracterizacion de las patologias fetales (ver Figura 2).

Factores prondsticos prenatales por imagenes en HDC

Hipoplasia pulmonar: La hipoplasia pulmonar se identifica como el factor mds significativamente asociado a la morbimortalidad
en individuos con HDC, aunque la alteracion en la funcién pulmonar no siempre correlaciona de manera directa con el grado
de hipoplasia (1-3,10). La determinacién prenatal de los volumenes pulmonares es esencial para las decisiones respecto a la
intervencion prenatal y para la posible derivacion de la madre a un centro especializado en manejo neonatal de alta complejidad.

Para la evaluacion del volumen pulmonar, se utiliza cominmente la relacién pulmén-cabeza, conocida como LHR por sus siglas
en inglés. Este método implica la medicién ecografica del volumen maximo del pulmén contralateral a la hernia, tomado en el
plano transversal a nivel de las cuatro camaras cardiacas, y dividido por el didmetro de la circunferencia craneana. Se ha estimado
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Figura 2. Imagenes RM Fetal de Hernias Diafragméticas.

que un LHR inferior a 1 es indicativo de mal prondstico, un valor entre 1y 1.4 sugiere la necesidad de ECMO, y un valor superior
a 1.4 se asocia con una tasa de supervivencia cercana al 100%. Estos valores pueden compararse con los volimenes pulmonares
normales para la edad gestacional, proporcionando asi el valor estimado versus el esperado (O/E), donde un valor inferior al 25%
indica una hipoplasia severa (11, 12). Estas mediciones pueden obtenerse mediante diversas calculadoras online (13).

La resonancia magnética fetal (RMF) es otra herramienta valiosa en este proceso, ya que permite una medicion mds precisa de los
volumenes pulmonares. Las mediciones se realizan manualmente en cortes axiales o coronales que abarquen todo el térax fetal, sin
artefactos de movimiento, y utilizando secuencias SSFSE T2 con un espesor de corte de 3 a4 mm. Con las herramientas de PACS,
se marcan los contornos pulmonares excluyendo las estructuras mediastinicas y dseas, y se calcula el volumen sumando las dreas
obtenidas en cada corte y multiplicindose por el espesor del corte. Los voliimenes calculados en dos planos se promedian para
obtener el volumen pulmonar estimado (14) (ver Figura 3). Este volumen se correlaciona con el volumen pulmonar esperado
para la edad gestacional, utilizando la férmula de Rypens et al. (15) o las tablas de Meyers et al. (16). Valores menores al 25%
indican hipoplasia significativa y alta mortalidad, mientras que valores superiores al 35% en combinacién con ascenso hepatico
se asocian a la necesidad de ECMO. Para fetos con un peso menor al percentil 5 0 mayor al 95, se evalta el porcentaje de volumen
pulmonar predecible (PPLV), restando del volumen toracico total el volumen de las estructuras mediastinicas y comparandolo
con el volumen pulmonar real. Un PPLV menor al 15% se asocia con un 40% de sobrevida, mientras que un valor superior al
20% se correlaciona con una sobrevida del 100%. Se ha intentado identificar otros marcadores imagenologicos de maduracion
pulmonar, como la intensidad de sefial de los pulmones en comparacién con el higado o musculo (17), y los valores de ADC (18),
pero los resultados no han sido concluyentes.

Ascenso hepitico: El ascenso del higado a la cavidad toracica en HDC izquierdas representa un importante indicador pronéstico.
La ausencia de herniacién hepatica en estos casos estd asociada con una tasa de sobrevida cercana al 80%. Generalmente, es el
16bulo hepatico izquierdo el que asciende, ubicandose anteriormente y adyacente al corazon, desplazando el estdmago hacia la
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Figura 3. Medicién del Area Pulmonar en RM Fetal.
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parte posterior. La RM permite una mejor apreciaciéon anatémica del ascenso hepatico mediante las secuencias T2 y T1 (en que el
higado se ve mas hiperintenso que las restantes estructuras) y ademas evaluar el porcentaje del érgano herniado con una técnica
similar a la descrita para la evaluaciéon de los volimenes pulmonares. Los valores mayores a 20% se asocian a peor pronostico,
con una sobrevida de 42% (19) (ver Figura 4).

En las HDC derechas, el higado practicamente siempre estd arriba y hasta el momento no se dispone de informacién pronéstica
del grado de herniacién. En estas se ha descrito la fusién hepatopulmonar que es la unién de grado variable de ambos que va
desde una comunicacion fibrovascular hasta la fusion completa. Su diagndstico prequirtrgico es extremadamente dificil y en

Figura 4. Ascenso Hepitico en Hernias Diafragmaticas por RM.

general se sospecha frente a una HDC derecha con menor ocupacion del hemitérax de lo esperado. En imdgenes axiales hay una
distribucidn alterada del arbol vascular arterial y/o venoso en el higado o sistémicos (ver Figura 5). El pulmén fusionado tiene
grados variables de hipoplasia y otras anomalias como pulmén en herradura y areas de perfusion dual. La clinica es similar a la
HDC y depende del tamafio de defecto, de la hipoplasia pulmonar y de las anomalias asociadas (20).

Figura 5. Fusién Hepatopulmonar en Radiografia y Tomografia.

Ascenso gastrico: Su exacto valor como predictor aislado de morbimortalidad ain estd por establecerse. En RM clasifica segiin
el grado de ascenso y la posicion del estomago (21) (ver Figura 6). En algunos estudios la presencia de estdmago retrocardiaco
(grado 3) se asocia a mal prondstico (22). Ademas, el grado de ascenso se relaciona con mayor morbilidad gastrointestinal,
respiratoria y neurologica.

Saco herniario: Un 15 a 20% de las HDC tienen saco herniario. Se relaciona a menor morbimortalidad neo y perinatal ya que
en general se presenta en defectos mas pequefios susceptibles a reparaciéon primaria y con menos contenido. Puede sospecharse
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Figura 6. Clasificacion de Ascenso Gastrico en RM Fetal.

en los casos en que se observa un pulmoén hipoplasico desplazado hacia superior y posterior con forma de menisco tanto en la
RMF como en la RX. La apariencia encapsulada del contenido la RMF tiene una sensibilidad de 43% y especificidad de 97% (23)
(ver Figura 7).

Figura 7. Hernia Diafragmatica con Saco por RM y Rx.

Estudio de imagenes post natal

Radiografia toracoabdominal anteroposterior y lateral con rayo horizontal: El hallazgo mds comin en el periodo neonatal
inmediato es una opacificacion completa del hemitérax afectado, acompanada de una desviacion del mediastino hacia el lado
contrario. A medida que el aire avanza, se hace evidente la distension de las asas intestinales y, en ocasiones, del estdmago hacia
el hemitdrax afectado. Esta técnica de imagen permite evaluar la expansion pulmonar y ofrece una estimacion aproximada del
grado de hipoplasia pulmonar. Es caracteristica la ausencia o la presencia minima de gas en el abdomen. La ubicacién andémala
de los catéteres venosos umbilicales puede indicar la presencia de una porcion del higado sobre el diafragma (24). Ademas, la
posicion de la sonda nasogastrica puede ser 1til para determinar el lado de la herniacion, especialmente en casos donde existan
dudas (ver Figura 8).

Ecografia toraco abdominal: Esta técnica es eficaz para determinar el grado en que las visceras sélidas, especialmente el higado,
han ascendido, asi como para medir el tamafio del defecto herniario y detectar posibles complicaciones vasculares. También se
utiliza para reevaluar malformaciones asociadas que ya se conocian o que podrian haber pasado inadvertidas durante el estudio
prenatal. En casos excepcionales, donde hay sospecha de anomalias asociadas como malformaciones pulmonares congénitas
de la via aérea, secuestros pulmonares o una fuerte sospecha de fusién hepatopulmonar, se recurre a la tomografia computada.
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Figura 8. Radiografias Postnatales de Hernias Diafragmaticas.

Control seriado prequirtrgico: Es comin que los nifios con
HDC, al igual que todos aquellos con sindrome de dificultad
respiratoria neonatal grave, sean sometidos a controles
repetidos con rayos X. Estos controles son cruciales para
evaluar la expansion pulmonar, la presencia de meteorismo
de asas en el hemitdrax, la posicion correcta de los catéteres
y la monitorizacion de las terapias aplicadas, asi como para
identificar y manejar las eventuales complicaciones que
puedan surgir.

EVALUACION RADIOLOGICA DEL
TRATAMIENTO

Terapia en ttero

La terapia fetal actual para el tratamiento de las HDC es la
oclusion traqueal fetal (FETO por sus siglas en inglés). La
obstruccion de la traquea provoca retencion de los fluidos
lo que lleva a sobredistension de los pulmones y determina
hiperplasia pulmonar con aumento de niimero de alvéolos.
Se realiza a través de un procedimiento de fetoscopia en
que se introduce un balén traqueal. Los resultados han
sido promisorios con disminucién en la mortalidad. Los
candidatos son fetos con cariotipo normal, menores de 28
semanas y con HDC intrapleural izquierda de mal prondstico
(O/E LHR <25% vy ascenso hepatico) (1). El procedimiento
se efectda entre las 27 y 30 semanas de gestacion, el balon
debe permanecer colocado por 4 semanas y se retira 2 a 3
semanas antes del parto. Los principales riesgos asociados
incluyen el parto prematuro y la necesidad urgente de retirar
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el balon traqueal mediante tratamiento ex utero intraparto si
esto ocurre (25).

Terapia postnatal

El tratamiento médico es complejo y comprende el uso de
ventilacion asistida, el éxido nitrico para tratamiento de la
hipertension pulmonar y el uso de oxigenacion por membrana
extracorporea (ECMO). Esta ultima consiste en un sistema de
soporte tanto de oxigenacién como de circulacion y se realiza
mediante la instalacién de canulas que ingresan por via
cervical, la arterial en la car6tida comun y la venosa en la vena
yugular interna y presenta sus extremos distales en el tronco
braquiocefalico y a la unién cavoatrial inferior (ECMO veno
arterial). Este soporte puede usarse antes, durante o después
de la reparacién de la hernia y debe ser monitorizado con
radiografias seriadas en que se puede ver, en una primera
instancia, la opacificacion completa de ambos pulmones por
atelectasias masivas y edema, con progresiva expansion de los
pulmones.

La decisién sobre el momento éptimo para la reparacién
quirurgica de la hernia depende tanto de la experiencia del
centro como de las condiciones del paciente. La técnica
quirdrgica varfa ampliamente y depende principalmente de
las caracteristicas de la hernia, como su tamafio y ubicacién,
pudiendo requerir en algunos casos el uso de un parche para
el cierre (26), ademads de las preferencias del equipo médico
tratante.
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CONTROL POSQUIRURGICO Y SEGUIMIENTO

Inmediato

Tras la cirugia para hernias diafragmaticas congénitas, es comuin observar en las radiografias postquirtrgicas inmediatas la
presencia de un hidroneumotorax. Este hallazgo no debe ser confundido con un neumotérax patologico. Se espera que el pulmén
hipoplasico se expanda paulatinamente, lo que conduce a una disminucién del neumotdrax y un aumento en el derrame pleural.
Este derrame pleural tiende a organizarse y a distribuirse de manera marginal y posterior con el tiempo. A medida que avanza
este proceso, se observa una disminucién gradual en el desplazamiento de las estructuras mediastinicas. Durante esta fase, es
crucial prestar especial atencién a cualquier aumento brusco en la cantidad de derrame pleural y/o neumotdrax, ya que esto
podria requerir un drenaje para facilitar la expansién adecuada del pulmoén (ver Figura 9a y 9b).

PORTATIL
D

Figura 9b. Complicaciones Postquirtrgicas en Hernias Diafragmaticas.

Seguimiento a largo plazo

Los niflos diagnosticados con hernias diafragmaticas congénitas suelen requerir estadias prolongadas en unidades de cuidados
intensivos, donde los controles mediante imdagenes son una practica comun. En su seguimiento a largo plazo, generalmente
se llevan a cabo multiples radiografias toracoabdominales, asi como ecografias cerebrales y abdominales. Las complicaciones
que frecuentemente se evalian por medio de imdgenes incluyen la reherniacién, problemas gastrointestinales, anomalias
musculoesqueléticas y secuelas pulmonares. Este seguimiento continuo es crucial para identificar y manejar de manera oportuna
cualquier complicacidon que pueda surgir tras el tratamiento.
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Reherniacion: La incidencia de reherniacion en pacientes con
HDC varia considerablemente segun diferentes estudios, con
tasas que oscilan entre un 2,4% y un 65%. Se ha observado que
el 47% de los casos de reherniacién ocurren antes del primer
afo de vida y el 76% antes de los dos anos (27). Los factores de
riesgo mas asociados con la reherniacién incluyen el tamafo
del defecto herniario original, la gravedad de la condicién del
nifio, la técnica quirdrgica empleada y la necesidad de utilizar
parches diafragmaticos y abdominales. La reherniacion puede
ocurrir en el mismo sitio de la hernia original o en el drea del

hiato en casos de HDC izquierdas (28). Dado que la mayoria
de las reherniaciones son asintomaticas, el control seriado
mediante radiografia es esencial (29). En las radiografias,
la reherniacion se puede identificar por una alteraciéon en
el contorno diafragmatico visible en ambas proyecciones,
lo que permite el ascenso de omento en hernias pequeias o
de visceras, asas intestinales o estomago. En casos donde el
diagnéstico no es claro, se puede recurrir a una tomografia
computada con medio de contraste o una ecografia para
confirmarlo (ver Figura 10).

Figura 10. Rx y TC de Hernia Diafragmatica Reparada.

Alteraciones Gastrointestinales: El reflujo gastroesofagico
afecta hasta un 52,7% de los nifos postoperados de HDC
izquierdas en el afio de vida debido a factores anatémicos
propios del defecto diafragmatico, acortamiento esofagico,
dismotilidad y cambios postquirtrgicos. Es mas frecuente en
las HDC con ascenso hepatico y/ o gastrico. Esta condicion
puede determinar falta de medro, infecciones pulmonares,
aspiracién y malestar permanente en niflos mayores (26). La
realizacion de una cirugia antirreflujo al mismo tiempo de la
correccion de la hernia es controversial.

La obstruccion intestinal, tiene una prevalencia de entre
un 4 a 21% de los nifos pueden hacer una obstruccién. En
general el diagnostico se realiza con radiografias de abdomen
anteroposterior y lateral, donde se objetiva la dilatacion de
las asas, formacion de niveles y las complicaciones como
perforacion o neumatosis. El manejo clinico de este problema
es quirdrgico.

Anomalias musculoesqueléticas: El pectus excavatum
asimétrico o hipoplasia de un hemitérax afectan hasta un
47% de los pacientes a los 2 afos de vida, mas frecuentes en el
lado operado y generalmente progresivo. También pueden ser
evidentes cambios post quirurgicos. Estas alteraciones pueden
determinar patologia pulmonar restrictiva ademas de las
secuelas estéticas (28). Por otro lado, la escoliosis afecta hasta
a un 13% de los pacientes, es de cardcter leve a moderado,
progresiva y tiene un debut mas tardio en la vida (28).

Secuelas pulmonares: Estan presentes en la mayoria de los
ninos y determina gran arte de la morbilidad a largo plazo.
Son multifactoriales, por un lado, son consecuencias de la
hipoplasia del pulmoén afectado, y en menor medida del
contralateral, con alteraciones estructurales de los bronquios
y alvéolos por menor desarrollo de ellos y anomalias del
desarrollo de la vasculatura pulmonar, lo que constituye
un tipo de enfermedad intersticial por anomalias del
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crecimiento (29). Esto puede asociarse ademas a dafio
pulmonar crénico por ventilacion mecanica e infecciones
intercurrentes. Las anomalias radioldgicas son hiperlucidez
del pulmén hipoplasico con disminucion de volumen y de
la vascularizacion (29). Estos hallazgos en TC se manifiestan
como areas de atrapamiento aéreo, mosaico de perfusion,
cambios de aspecto crénico y engrosamiento pleural en la
zona afectada (ver Figura 11). También se acompanan de
hipertension pulmonar y en las pruebas de funciéon pulmonar
tiene patrdn restrictivo u obstructivos (29).

Figura 11. Radiografia de Torax Post Cirugia de
Hernia Diafragmatica.

Conclusion

Las hernias diafragmdticas congénitas son patologias graves.
Las imagenes tienen un rol fundamental en todas las etapas
desde el diagnéstico prenatal, pasando por la evaluacion
postnatal inmediata y prequirtrgica y en el seguimiento tanto
en la hospitalizacion y en los controles ambulatorios post
alta. Es fundamental tener un conocimiento de los hallazgos
habituales en todas estas etapas y las complicaciones mas
frecuentes para poder prestar el apoyo necesario al equipo
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tratante para tomar las decisiones que redunden en un
aumento de la sobrevida y disminucion de las complicaciones
para estos nifos.
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