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PALABRAS CLAVE Resumen

Descripcion de un Introduccion: Las hernias diafragmaticas de Morgagni diagnosticadas prenatalmente son una
caso; rara entidad, con menor riesgo asociado de hipoplasia pulmonar y problemas respiratorios que
Hernia diafragmatica las hernias diafragmaticas posteriores- Nuestro caso pone de manifiesto como en los casos de
congénita; hernia diafragmatica de Morgagni los pulmones tienden a desarrollarse completamente, a pesar
Hernia de Morgagni; del significativo derrame pericardico o cuan disminuidos pueden aparentar.
Pericardiocentesis; Principales sintomas y/o hallazgos clinicos: Hernia diafragmatica de Morgagni diagnosticada a
Derrame pericardico las 14 semanas de gestacion, con derrame pericardico masivo y herniacion toracica anterior del

higado.

Diagnosticos principales, intervenciones terapéuticas y resultados: No se identificaron otras
malformaciones asociadas, se descartaron otras causas de derrame pericardico y el cariotipo
fetal analizado fue normal. A las 25 semanas, se realizd una pericardiocentesis fetal intrau-
terina, consiguiendo una significativa distension pulmonar, con una adecuada vascularizacion.
Tras el nacimiento, la recién nacida preciso soporte ventilatorio debido a una hipoxemia severa
causada por la hipertension pulmonar, corrigiéndose el defecto quirdrgicamente a los 6 dias de
vida. La evolucion posterior fue favorable, sin presentar problemas respiratorios significativos.
Conclusion: La deteccion ecografica de esta rara anomalia resulta Gtil para el manejo 6ptimo,
y el drenaje pericardico puede favorecer una resolucion prenatal del derrame pericardico,
permitiéndonos evaluar de forma adecuada el riesgo de hipoplasia pulmonar.
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Description of a case of Morgagni’s diaphragmatic hernia with massive pericardial
effusion resolved by intrauterine pericardiocentesis

Abstract

Introduction: Morgagni diaphragmatic hernia with prenatal diagnosis is a rare entity, with lower
risk of pulmonary hypoplasia and respiratory problems than posterior diaphragmatic hernia.
Our case highlights how in Morgagni diaphragmatic hernia cases lungs tend to develop properly,
despite significant pericardial effusion or how greatly diminished they may seem.

Main symptoms and/or clinical findings: Morgagni diaphragmatic hernia diagnosed at 14
weeks, with massive pericardial effusion and anterior thoracic herniation of the liver.

Main diagnosis, therapeutic interventions, and results: No other malformations were identi-
fied, other causes of pericardial effusion were ruled out and foetal karyotype was normal.
At 25 weeks, in-utero pericardiocentesis was performed, observing significant pulmonary dis-
tension and adequate vascularization. After delivery, the newborn required respiratory support
due to severe hypoxaemia related to pulmonary hypertension. Six days later surgical diaphragm
closure was performed. The newborn had no significant respiratory problems and progressed
positively after surgery.

Conclusion: Ultrasonographic detection of this rare anomaly is useful for optimal management,
and pericardial drainage can provide prenatal resolution of pericardial effusion, enabling us to

evaluate pulmonary hypoplasia risk.
© 2022 Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.

Introduccion

La hernia diafragmatica congénita (HDC) tiene una inci-
dencia de 1/2000-5000 recién nacidos'. Las HDC mas
frecuentemente diagnosticadas en el periodo prenatal son
las hernias de Bochdalek, secundarias a un defecto de la
region posterolateral izquierda del diafragma. Por el con-
trario, las hernias diafragmaticas de Morgagni (HDM) solo
suponen el 2% de las HDC, con pocos casos descritos en la
literatura que hayan sido diagnosticados de forma prena-
tal. El hidropericardio asociado con la herniacion del higado
hacia el espacio pericardico es una forma particularmente
rara de HDM. La hernia peritoneo-pericardica puede ocurrir
debido a un defecto de la porcion retroesternal del sep-
tum transversum en el cierre de la comunicacion entre los
espacios pericardico y peritoneal. El septum transversum
contribuye a su vez al desarrollo del diafragma, el ligamento
falciforme, el higado y el pericardio, con todas las visceras
hernidndose a su paso formando un saco’.

La HDM se desarrolla debido a una fusion incompleta
de la membrana pleuroperitoneal anterior y del esternon
y cartilagos costales. Aunque se desconoce el mecanismo
de produccion del derrame pericardico, se han propuesto 3
teorias: 1) irritacion mecanica del pericardio causada por
la masa toracica; 2) obstruccion venosa hepatica que pro-
duce congestion y trasudacion; 3) compresion del conducto
toracico, que causa acumulo linfatico®“. La principal con-
secuencia derivada de la HDC es la hipoplasia pulmonar
causada por la compresion extrinseca que realizan las vis-
ceras herniadas. Ademas, en casos de derrame pericardico
masivo, se debe tener en cuenta un posible taponamiento
cardiaco™®.

Presentamos el caso de una HDM con derrame pericar-
dico masivo diagnosticado a las 14 semanas de gestacion,

que se resolvio mediante pericardiocentesis intrauterina. La
paciente firmé el consentimiento informado para la publica-
cion del caso.

Informacion del paciente

Se trata de una paciente primigesta, de 29 anos de edad, sin
antecedentes personales o familiares de interés. La paciente
fue derivada a nuestra Unidad de Medicina Fetal después de
la evaluacion ecografica del primer trimestre de gestacion
(11-13 semanas) y tras la identificacién ecografica de una
imagen anecoica a nivel del térax fetal.

A las 14 semanas en la Unidad de Medicina Fetal se iden-
tifica una coleccion masiva de liquido rodeando el corazon,
con los pulmones simétricamente desplazados dorsalmente
y una herniacion toracica anterior del higado (fig. 1). Reali-
zamos el diagnostico de hernia diafragmatica con contenido
hepatico, junto con derrame pericardico masivo (hernia dia-
fragmatica tipo Morgagni). Tras este diagnostico ecografico,
se realizd una valoracion ecografica morfolégica completa,
sin identificar otras malformaciones asociadas. Se practicé
biopsia corial con resultado de cariotipo y array-CGH fetal
normal (46, XX. arr(1-22,X)x2). Asimismo, se llevé a cabo
anamnesis detallada de la paciente y se solicitaron estudios
analiticos, descartando otras causas de derrame pericar-
dico como infecciones, hipotiroidismo congénito, anemia
y lupus®. En las siguientes semanas se realizd monitori-
zacion ecografica, observando la persistencia del derrame
pericardico masivo con un tamano pulmonar francamente
disminuido, por lo que se informa a la gestante de posi-
ble mala evolucion posnatal y se valora con la gestante
la posibilidad de interrupcion legal del embarazo, que no
es deseada por la paciente. A las 25 semanas, tras el
deseo materno de continuar con la gestacion, se realiza
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Figura1 A. Hernia de Morgagni. Coleccion masiva de liquido
rodeando el corazon, y pulmones simétricamente desplazados
hacia el dorso fetal. B. Corte sagital. Herniacion toracica ante-
rior del higado.

pericardiocentesis fetal ecoguiada, para evaluar la dis-
tension pulmonar y valorar la vascularizacién pulmonar
(mediante Doppler color y espectral de arterias pulmonares)
con resultado de una buena distension pulmonar, con una
adecuada vascularizacion pulmonar (indice de pulsatilidad
de las arterias pulmonares de 2,2) (fig. 2).

Durante la monitorizacion posterior no se observo reci-
diva del derrame pericardico, aunque si un aumento de la
herniacion hepatica. A las 39 semanas, se realiz6 una cesa-
rea electiva (por beneficio neonatal tras comité perinatal),

naciendo una nifa de 2996 gramos de peso, con puntuacion
Apgar al minuto y a los 5min de 8 y 10, respectivamente,
y un pH de sangre de corddn de 7,28. La recién nacida pre-
ciso6 intubacion orotraqueal, con ventilacion oscilatoria de
alta frecuencia y administracion de dxido nitrico debido a
una hipoxemia severa causada por la hipertension pulmonar.
Se confirmo el diagnodstico prenatal de HDM con herniacion
hepatica, sin presencia de derrame pleural o pericardico. A
los 6 dias de vida posnatal, se realizd el cierre quirdrgico
del defecto diafragmatico, con una evolucion posquirirgica
favorable, siendo dada de alta 14 dias tras la cirugia.

Discusion

Es sabido que las HDM tienen menor riesgo asociado de hipo-
plasia pulmonar y problemas respiratorios que las hernias
diafragmaticas posteriores®*7-° y conocer los datos ecogra-
ficos prenatales que los caracterizan (pulmones desplazados
simétricamente al dorso por un contenido liquido en el
torax) son esenciales para su identificacion.

El diagnostico diferencial debe realizarse en primer lugar
con el derrame pleural, que se basa en la imagen ecografica,
donde se observan los pulmones rodeados de liquido, mien-
tras que en los casos de derrame pericardico los pulmones
se encuentran desplazados por la coleccion hacia el dorso
fetal. Ademas, debe excluirse la existencia de un tumor
pericardico, que puede realizarse al observar los vasos hepa-
ticos que permiten la identificacion del higado herniado a

Figura 2  A. Pericardiocentesis intrauterina del derrame pericardico. B. Derrame pericardico completamente evacuado. C. Pos-
terior significativa distension pulmonar. D. Adecuada vascularizacion pulmonar. E. Indice de pulsatilidad de las arterias pulmonares

de 2,2.
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través del diafragma®°. Asimismo, aunque la HDM suele pre-
sentarse como un hallazgo aislado cuando se identifica en
ninos y adultos, en aquellos casos en los que se logra un
diagnostico prenatal debe descartarse la presenta de otras
anomalias congénitas asociadas, como cardiopatias (80%),
sindrome de Down (14%) u onfalocele (15%).

El manejo de este caso fue determinado por el inicio
precoz de derrame pericardico con sus posibles consecuen-
cias. La aparicion tan temprana de esta patologia implica un
mayor riesgo de hipoplasia pulmonar y taponamiento car-
diaco, requiriendo una intervencion de forma precoz para
mejorar el resultado perinatal. En este caso se decidio rea-
lizar una pericardiocentesis intrauterina. Aunque el derrame
pericardico no recidivd posteriormente, si se observo un
aumento de la herniacion hepatica. Por ello, creemos que
la teoria que explica el derrame pericardico de forma mas
plausible es aquella que lo relaciona con la trasudacion
hepatica.

Por otra parte, la correcta visualizacion de la adecuada
vascularizacion pulmonar, como ocurrié en nuestro caso,
indica un menor riesgo de hipoplasia pulmonar. Asi, en nues-
tro caso, la recién nacida no tuvo problemas respiratorios
significativos y presentd una evolucion favorable tras la
cirugia. Esto hace resaltar como en los casos de HDM los
pulmones tienden a desarrollarse completamente, a pesar
del significativo derrame pericardico o cuan disminuidos los
pulmones pueden aparentar.

Entre las fortalezas del caso que presentamos se incluye
la precision del diagndstico prenatal de la hernia de Mor-
gagni, con un correcto diagnostico diferencial. Ademas,
la visualizacion de una adecuada vascularizacion pulmonar
nos permitié considerar el adecuado desarrollo pulmonar,
valorando asi el menor riesgo de hipoplasia pulmonar. Sin
embargo, al tratarse Unicamente de un solo caso, y dada
la escasa literatura por la rareza de dicha patologia, no
podemos alcanzar conclusiones firmes basadas en nuestro
manejo.

En conclusion, la deteccidon ecografica precoz de esta
rara anomalia resulta util para manejo 6ptimo. El drenaje
pericardico puede favorecer una resolucion prenatal del
derrame pericardico, y una valoracion posterior de la vas-
cularizacion pulmonar nos podria permitir evaluar de forma
adecuada el riesgo de hipoplasia pulmonar.
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