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RESUMEN
La hernia diafragmáƟ ca congénita de presentación tardía (HDCT) es una enƟ dad infrecuente, representa del 5 a 20 %
de todos los casos de hernia diafragmáƟ ca congénita. La presentación clínica, diagnósƟ co y tratamiento difi ere de 
la hernia de presentación neonatal, dada la ausencia de hipoplasia e hipertensión pulmonar. El amplio espectro 
clínico de la presentación tardía o su hallazgo radiológico incidental, pueden plantear un desaİ o diagnósƟ co; la 
demora en su detección y abordaje aumentan la morbimortalidad y ensombrecen el pronósƟ co. 
Presentamos el caso de una escolar de 8 años de edad a quien se le diagnosƟ ca una hernia diafragmáƟ ca congé-
nita izquierda y se hace revisión del diagnósƟ co, tratamiento y pronósƟ co de la enfermedad. 

Palabras clave: Hernia diafragmáƟ ca congénita, Anomalías torácicas, Diafragma.

ABSTRACT
The late-presenƟ ng congenital diaphragmaƟ c hernia is a rare enƟ ty that corresponds to the 5-20 % of all congeni-
tal diaphragmaƟ c hernia cases. The clinical manifestaƟ ons, diagnosis and treatment diff er from the neonatal pre-
sentaƟ on in the absence of pulmonary hypoplasia and pulmonary hypertension. The wide clinical spectrum of the 
late-presenƟ ng diaphragmaƟ c hernia or its incidental fi nding on radiological images can lead to a challenging diag-
nosis. The delay in the detecƟ on and approach increases the morbidity and mortality, and darkens the prognosis.
We are presenƟ ng a case of an eighth year-old scholar who is diagnosed with a congenital leŌ  diaphragmaƟ c her-
nia, as well as a review of the diagnosis, treatment and prognosis of this pathology.

Keywords: Congenital diaphragmaƟ c hernia, Thoracic abnormaliƟ es, Diaphragm.

Biociencias • Volumen 12 • Número 1 • 109 - 114 • Enero-Junio 2017 • Universidad Libre Seccional Barranquilla

Cómo citar este ar  culo:
De la Hoz Mendoza I, Santana Fontalvo M, Escamilla Gil M, Miguel Escamilla J, Segovia Fuentes J, Tirado Pérez I. Hernia diafragmá-

Ɵ ca congénita de presentación tardía. Biociencias [Internet]. 5ene.2017 [citado diames.año]; 12(1): 109-114. Available from: 
hƩ p://revistas.unilibre.edu.co/index.php/biociencias/arƟ cle/view/2457



110 Biociencias • Volumen 12 • Número 1 • 109 - 114 • Enero-Junio 2017 • Universidad Libre Seccional Barranquilla

IÄ¦Ù®� D� ½� HÊþ M�Ä�Êþ�, M®½�Ä� S�Äã�Ä� FÊÄã�½òÊ, M�Ù°� EÝ��Ã®½½� G®½, JÊÝ� M®¦ç�½ EÝ��Ã®½½�, J�ò®�Ù S�¦Êò®� Fç�Äã�Ý, IÙ®Ä� T®Ù��Ê P�Ù�þ

INTRODUCCIÓN

El diafragma consƟ tuye el principal músculo en el 
proceso de la respiración. Por tanto, cuando ocu-
rre una alteración en la función diafragmáƟ ca, se 
produce una disfunción respiratoria secundaria (1).

Las hernias diafragmáƟ cas congénitas (HDC) se pro-
ducen por defectos embriológicos a nivel del dia-
fragma, por ende, la mayoría de los pacientes se les 
diagnosƟ ca de manera temprana por el compromi-
so respiratorio. Sin embargo, existe un subconjunto 
de estos pacientes, que pueden presentar una HDC 
pequeña que no fue detectada de manera precoz, 
haciéndose el diagnósƟ co de forma tardía (1).

Se esƟ ma que la HDC ocurre en 1 de cada 3.000 
recién nacidos, con una tasa de supervivencia del 
55 - 65 %, siendo la mortalidad y morbilidad direc-
tamente proporcional al grado  de hipoplasia pul-
monar, a la respuesta a la venƟ lación arƟ fi cial y a la 
resistencia a la terapia de la hipertensión pulmonar 
(2).

Además existe una asociación con otras anomalías, 
encontrándose en el 57 % de los casos. Las alte-
raciones más relacionadas, son las anomalías del 
sistema nervioso central, cardiovascular, sistemas 
genitourinario y músculo esqueléƟ co, así como al-
teraciones cromosómicas (trisomías 13, 18, 21), lo 
que empeoraría el pronósƟ co pre y postnatal, au-
mentando la mortalidad de un 80 a un 90 % (3).

La HDC se puede clasifi car según la ubicación del 
defecto recibiendo dos denominaciones: hernia de 
Morgagni y hernia de Bochdalek. La hernia de Bo-
chdalek es la más frecuente, consƟ tuyendo el 90 % 
de los casos de las hernias diafragmáƟ cas congéni-
tas (4).

En la hernia de Bochdalek, el defecto se encuentra 
ubicado posterolateral al diafragma, resultado del 
fracaso en el desarrollo de los pliegues pleuroperi-
toneales, de la migración inadecuada o ausencia de 
la musculatura diafragmáƟ ca. Se ha reportado una 
mortalidad del 45-50 % en este Ɵ po de defectos (4). 

Por otro lado, la hernia de Morgagni representa el 
5 al 10 % de los casos de HDC. El defecto se pro-
duce en la línea media anterior a través del hiato 
costoesternal del diafragma. El 90 % de los casos 
ocurren en el lado derecho (4).

Cabe anotar, que un porcentaje menor de hernias 
posterolaterales y la mayoría de las paraesternales 
permanecen asintomáƟ cas en el periodo postnatal, 
descrito en el 10 al 25 % de las HDC. Así, algunas 
serán pesquisadas como un hallazgo radiológico, a 
edades más avanzadas (5).

El objeƟ vo de esta publicación, es exponer un caso 
clínico de HDC de presentación tardía. A pesar de 
ser una patología de baja frecuencia, debe tener-
se en cuenta su posible presentación así como sus 
caracterísƟ cas clínicas, para tener las herramientas 
adecuadas para realizar un diagnósƟ co y manejo 
oportuno, ya que estas siguen siendo las claves 
para la supervivencia.

CASO CLÍNICO

Paciente escolar de 8 años de edad, sexo femenino, 
previamente sana, con cuadro clínico de aproxima-
damente 15 días de evolución, quien consultó en 
repeƟ das ocasiones a diferentes centros de salud, 
por presentar episodios de vómitos de contenido 
alimentario, con empeoramiento progresivo de es-
tado músculo-nutricional. 
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Antecedentes: Prenatales: Embarazo no planea-
do. Producto del tercer embarazo de madre de 43 
años de edad, G:3 P:3 A:0 C:0. No reporta ecogra-
İ as prenatales. Natales: Producto a término, na-
cido por parto vaginal domiciliario, al parecer sin 
complicaciones, no requerimiento de reanimación 
neonatal. Patológicos: Niega otros antecedentes 
de importancia. 

Examen  sico: Se destaca la disminución del mur-
mullo vesicular en base pulmonar izquierda, ha-
ciéndose sospecha clínica de neumonía. Ordenan 
como estudio de extensión:
-  Radiograİ a de tórax, objeƟ vándose imagen 

aparente de asas intesƟ nales en hemitórax iz-
quierdo. 

Ante hallazgos sugesƟ vos de defecto diafragmáƟ co 
solicitan:
-  TAC de tórax simple, se reporta eventración dia-

fragmáƟ ca con presencia de asas intesƟ nales a 
nivel tórax, decidiendo remisión al Hospital In-
fanƟ l Napoleón Franco Pareja, Cartagena, Bo-
lívar, para valoración por cirugía y neumología 
pediátrica, servicios que solicitan TAC de tórax 
contrastado insƟ tucional, con lo que se confi r-
ma la impresión diagnósƟ ca. 

Imagen: TAC de tórax contrastado
Fuente: Archivo clínico

Se realiza cirugía correcƟ va, localizándose defecto 
grande de la pared del diafragma izquierdo poste-
rolateral, con reducción de asa de intesƟ no delga-
do, colon y bazo. Luego con maniobra de valsalva 
sostenida, se observó pulmón que alcanza hasta 
2/3 del tórax, sin hipoplasia. La escolar tuvo buen 

postoperatorio, siendo dada de alta, con adecuada 
condición clínica. 

DISCUSIÓN

La hernia diafragmáƟ ca congénita (HDC), resulta 
de un espectro de defectos en el desarrollo del dia-
fragma, dados por alteraciones de la embriogéne-
sis, con la fusión incompleta de los elementos que 
dan lugar a esta estructura anatómica (6). 

La HDC se produce como consecuencia del desa-
rrollo anormal del septo transverso y el cierre in-
completo de los canales pleuroperitoneales, lo cual 
ocurre entre la 6 y 10 semana de gestación, esto 
provoca la herniación de las vísceras abdominales 
a la cavidad torácica. La compresión ocasionada 
por los órganos abdominales herniados interfi ere 
en el desarrollo normal del árbol traqueobronquial, 
llevando fi nalmente a hipoplasia pulmonar e hiper-
tensión pulmonar, responsables de la mayoría de 
las muertes neonatales asociadas a la HDC (7). En 
algunos casos se produce una anomalía primaria 
del desarrollo pulmonar, con hipoplasia pulmonar 
severa, siendo la hernia diafragmáƟ ca consecuen-
cia de la misma (8).

El 90 % de los casos de HDC, corresponden a un 
defecto posterolateral, conocido como Hernia de 
Bochdaleck, la cual se encontró en el paciente des-
crito en el caso clínico. La mayoría de las HDC clá-
sicas, diagnosƟ cadas al nacer comprenden a este 
Ɵ po de hernia, con un grado variable en el tamaño 
del defecto (4). En el 9 %, se encuentra un defecto 
anteromedial o hernia de Morgagni. El resto de los 
casos, comprenden las formas relaƟ vamente raras 
de ausencia total del diafragma, la ausencia de la 
porción central del diafragma y la hernia de hiato 
esofágico (6 ).

Casi en la mitad de los pacientes afectos (40-50 %), 
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la hernia diafragmáƟ ca se presenta como una mal-
formación aislada (HDC simple) o puede estar aso-
ciada a otras malformaciones extra-diafragmáƟ cas 
(HDC compleja). La asociación con anomalías cro-
mosómicas, hipoplasia pulmonar, anomalías vascu-
lares pulmonares y anomalías cardíacas conducen 
a una alta mortalidad (7).

En la actualidad, aún queda mucho por descubrir 
acerca de la eƟ ología de esta malformación y es 
probable que con el advenimiento de la tecnología 
genómica o de la biología molecular, se obtengan 
avances en el conocimiento de los genes y de las 
regiones cromosómicas más implicadas en la pato-
génesis, ya que no hay nada claro sobre un meca-
nismo causal (7). 

La incidencia de HDC es 1 en 2500 a 1 en 3500 naci-
dos vivos. La HDC del lado izquierdo es más común 
que en el lado derecho, con una proporción de 6:1; 
concordando con los hallazgos de la paciente des-
crita. Las lesiones bilaterales son reportadas, pero 
son invariablemente fatales (7).

El diagnósƟ co prenatal de la HDC se ha incremen-
tado de manera importante en los úlƟ mos 25 años, 
gracias a los programas de screening ecográfi co 
prenatal (9). Esta valoración sistemáƟ ca de la ana-
tomía fetal, incluye la visualización de los diafrag-
mas, la ecogenicidad pulmonar y la posición del 
corazón, permiƟ endo detectar el defecto y la pre-
sencia de vísceras abdominales herniadas hacia 
el tórax, logrando que gran canƟ dad de los casos 
de HDC, sean diagnosƟ cados prenatalmente (9). El 
rendimiento del estudio ecográfi co, depende de la 
localización de la hernia, siendo de mayor detec-
ción las HDC izquierdas, que las de ubicación dere-
cha (9).

Clínicamente el diagnósƟ co de hernia diafragmáƟ -
ca, se realiza en periodo postnatal inmediato, dado 

por insufi ciencia respiratoria. Auscultatoriamente 
caracterizado por disminución o ausencia del mur-
mullo vesicular pulmonar, ruidos hidroaéreos en el 
tórax del lado compromeƟ do, ocurriendo en algu-
nas ocasiones el desplazamiento de los ruidos car-
díacos contralateral al defecto (10). 

Por otra parte, la hernia diafragmáƟ ca de presenta-
ción tardía Ɵ ene un amplio espectro clínico, en don-
de se combinan síntomas respiratorios y digesƟ vos. 
La presentación tardía de la hernia diafragmáƟ ca 
debe sospecharse en casos de difi cultad respirato-
ria aguda o crónica o síntomas gastrointesƟ nales 
sin causa clara, unidos a los hallazgos anormales de 
la radiograİ a de tórax (1 0). La sintomatología res-
piratoria parece ser más frecuente en los defectos 
derechos, puesto que en los defectos izquierdos 
predominan síntomas digesƟ vos (11). 

Un estudio realizado por Chao y cols, buscó carac-
terizar las manifestaciones clínicas de la hernia dia-
fragmáƟ ca de presentación tardía y sus anomalías 
asociadas. Revisaron los registros de pacientes con 
edades entre 1 mes y 18 años con diagnósƟ co de 
hernia diafragmáƟ ca de Bochdalek, encontrando 
que 6 de los pacientes (40 %), presentaron sínto-
mas respiratorios, 6 (40 %) con síntomas gastroin-
tesƟ nales y 3 (20 %) con ambos. Dentro de estos, 5 
pacientes (33 %) tuvieron retraso en el desarrollo, 
6 (40 %) fueron diagnosƟ cados solo con radiograİ a 
de tórax y los otros requirieron serie gastroduode-
nal con contraste o la TAC de tórax para confi rmar 
el diagnósƟ co (12).

Otras series informan, síntomas respiratorios (43 %),
síntomas gastrointesƟ nales (33 %), síntomas respi-
ratorias y gastrointesƟ nales (13 %) y asintomáƟ cos 
(11 %). Las manifestaciones clínicas de aparición 
tardía, derivarán de la ruptura del equilibrio entre 
el crecimiento del niño y la presencia de la malfor-
mación, ya sea por aumento de la demanda respi-
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ratoria o por el inicio de la bipedestación, que pro-
mueve el ascenso de las vísceras hacia el tórax (1 2).

La difi cultad de diagnosƟ car esta afección de pre-
sentación tardía, radica en su rareza y en la poca e 
inespecífi ca sintomatología acompañante (13). Los 
síntomas clínicos pueden incluir dolor abdominal su-
perior, distensión abdominal, molesƟ as después de 
la comida, vómitos, tos, disnea y palpitaciones (14). 

Otras circunstancias que facilitan el retraso en la 
presentación de estas HDC, serían la facilidad de 
movilidad de las vísceras abdominales entre esta 
cavidad y el tórax debido a un orifi cio herniario 
ancho. En el lado derecho, el hígado actúa como 
amorƟ guador oclusivo durante mucho Ɵ empo. Los 
síntomas digesƟ vos como vómitos postprandiales y 
rechazo del alimento, así como trastornos respira-
torios (disnea y bronconeumonías de repeƟ ción), 
son muy frecuentes (14). De manera excepcional 
puede presentarse en forma asintomáƟ ca o con es-
casa sintomatología (15), como ocurrió en el caso 
clínico, con diagnósƟ co en la etapa escolar en una 
niña previamente sana, sin antecedentes patológi-
cos importantes.

A través de la radiograİ a de tórax anteroposterior y 
lateral se puede confi rmar el diagnósƟ co. El uso de 
medio de contraste intesƟ nal, está indicado si exis-
ten dudas diagnósƟ cas. A veces, la simple introduc-
ción de una sonda nasogástrica, que se visualizaría 
en el tórax, orienta el diagnósƟ co. PrácƟ camente 
siempre, el tránsito esófago-gástrico lo confi rma, 
permiƟ endo idenƟ fi car la víscera herniada (14).

La tomograİ a computarizada puede ser úƟ l en ca-
sos de presentación aguda, ante una incerƟ dumbre 
diagnósƟ ca y para idenƟ fi car malformaciones aso-
ciadas o desalineación de órganos sólidos (15).

El tratamiento quirúrgico ha cambiado. Como se 

mencionaba con anterioridad, la evaluación prena-
tal ha sido uƟ lizada para tratar quirúrgicamente pa-
cientes con pobres resultados predichos. La morbi-
lidad quirúrgica se asocia con el tamaño del defecto 
y la necesidad de reparación con parches (7).

El advenimiento del tratamiento mínimamente inva-
sivo para la reparación quirúrgica ha evolucionado, 
pero requiere de una mayor capacitación de manos 
expertas. La morbilidad a largo plazo es alta y puede 
estar relacionada tanto al diagnósƟ co subyacente, así 
como el tratamiento. Difi cultades en la alimentación 
es común que se presenten y el refl ujo gastroesofági-
co puede necesitar tratamiento quirúrgico (7). 

El tratamiento de la HDC de presentación tardía, 
está dirigido en un principio a la estabilización y 
posterior reparación quirúrgica. La reparación qui-
rúrgica de emergencia de la hernia diafragmáƟ ca 
congénita fue defendida desde 1980. Sin embargo, 
no se ha encontrado una mejora en el intercambio 
de gases, pero sí una tendencia al deterioro de la 
PaC02 en el postoperatorio inmediato (14). 

De ahí, que el concepto ha pasado de realizar las 
reparaciones de emergencia para la reparación di-
ferida, por lo menos 24 a 48 horas, para permiƟ r la 
estabilización clínica y un descenso de la resistencia 
vascular pulmonar. En función de la situación clíni-
ca del paciente, la cirugía se puede retrasar durante 
7-10 días. El momento de la cirugía debe ser de-
pendiente, cuando la situación clínica del paciente 
se ha opƟ mizado en lugar de adherirse a un perío-
do de Ɵ empo específi co (14). 

Por lo general, la reparación de la hernia diafragmá-
Ɵ ca congénita se puede realizar de manera segura 
y efecƟ va uƟ lizando diferentes abordajes. Algunos 
autores defi enden la cirugía vía transtorácica o vía 
transabdominal, mientras que otros abogan técnicas 
toracoscópicas (video-asisƟ da) o laparoscópicas (14).
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La herniorrafi a se lleva a cabo principalmente en ca-
sos en los que la mayor parte de la cúpula diafrag-
máƟ ca es defi ciente, con uso de malla protésica o 
colgajo de músculo. La reparación primaria se realiza 
cuando el diafragma es sufi ciente para aproximar sin 
tensión. El cierre con parche, ya sea con malla pro-
tésica o injerto autólogo/biológico es necesario para 
lograr la reparación sin tensión en una gran hernia 
diafragmáƟ ca congénita, esta úlƟ ma ha demostrado 
ser un predictor independiente de mortalidad (14). 

El pronósƟ co en general de la HDC de presentación 
tardía es favorable, con el diagnósƟ co correcto y re-
paración quirúrgica adecuada (12). 
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