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Hernia diafragmática congénita 
de aparición tardía en pediatría

Resumen
La hernia diafragmática de aparición tardía representa del 5% al 25% de las hernias diafragmáticas 

congénitas, la aparición más allá del período neonatal es infrecuente, el diagnostico se inicia ante la 
sospecha clínica y el tratamiento es quirúrgico, teniendo buen pronóstico a corto y largo plazo. 

Se analizaron retrospectivamente tres casos en el período de seis meses en una institución de refe-
rencia en pediatría para determinar la incidencia de la presentación tardía de CDH para el diagnóstico 
precoz. La edad de los pacientes osciló entre 1,8 meses a 8 años. Los tres de sexo femenino, presen-
tando dos del lado derecho y uno del lado izquierdo. Los diagnósticos fueron hechos por radiografía de 
tórax y tomografía axial computarizada.

La hernia diafragmática de aparición tardía es infrecuente, la sospecha clínica es importante para el 
diagnóstico ya que puede ser una condición que amenaza la vida. A diferencia de la hernia diafragmá-
tica congénita en etapa neonatal de mal pronóstico, ésta es de buen pronóstico. En esta población fue 
más común en niñas y del lado derecho contrario a lo descrito usualmente en la literatura. El diagnós-
tico precoz y el tratamiento adecuado favorecen un buen pronóstico.
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Summary
Diaphragmatic hernia of late onset represents 5% to 25% of congenital diaphragmatic hernias, the 

appearance beyond the neonatal period is infrequent, the diagnosis begins with clinical suspicion and 
the treatment is surgical, having a good short and long prognosis term.

We retrospectively analyzed three cases in the six-month period at a referral institution in pediat-
rics to determine the incidence of late presentation of CDH for early diagnosis. The age of the patients 
ranged from 1.8 months to 8 years. The three of female, presenting two of the right side and one of the 
left side. The diagnoses were made by chest x-ray and computerized axial tomography.

Diaphragmatic hernia of late onset is infrequent, clinical suspicion is important for diagnosis since 
it can be a life-threatening condition. Unlike congenital diaphragmatic hernia in the neonatal stage 
with poor prognosis, this prognosis is good. In this population it was more common in girls and on the 
right side contrary to what is usually described in the literature. Early diagnosis and adequate treatment 
favor a good prognosis.
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Resumo
Hérnia diafragmática de início tardio representa 5% a 25% de hérnia diafragmática congênita, a 

aparência para além do período neonatal é raro, o diagnóstico é iniciada suspeita clínica eo tratamento 
é cirúrgico, com bom prognóstico a curto e longo prazo.

Analisamos, retrospectivamente, três casos no período de seis meses em uma instituição de re-
ferência em pediatria para determinar a incidência de apresentação tardia de HDC para o diagnóstico 
precoce. A idade dos pacientes variou de 1,8 meses a 8 anos. Os três da fêmea, apresentando dois do 
lado direito e um do lado esquerdo. Os diagnósticos foram feitos por radiografia de tórax e tomografia 
axial computadorizada.

A hérnia diafragmática de início tardio é infrequente, a suspeita clínica é importante para o diag-
nóstico, uma vez que pode ser uma condição com risco de vida. Ao contrário da hérnia diafragmática 
congênita no estágio neonatal com prognóstico ruim, esse prognóstico é bom. Nesta população era 
mais comum em meninas e no lado direito, ao contrário do que é usualmente descrito na literatura. O 
diagnóstico precoce e o tratamento adequado favorecem um bom prognóstico.

Palavras-chave: Hérnia diafragmática – Eventação – Plástico

Introducción
La hernia diafragmática congénita (CDH) es 

una malformación compleja,  asociada con alta 
mortalidad1. La supervivencia depende de facto-
res principales como el grado de hipoplasia y la 
presencia de defectos congénitos, especialmente 
cardiovasculares y cromosopatìas2. Hasta el 40% 
de los recién nacidos con CDH tiene una o más 
malformaciones, y aproximadamente la mitad 
de ellos son cardíacas1. El defecto más frecuente 
ocurre en la región posterolateral izquierda del 
diafragma (hernia de Bodahlek), pero puede ser 
derecho en el 15% de los casos o bilateral en cer-
ca del 1-2%. La agenesia completa del diafragma 
y la eventración son manifestaciones muy raras3.

La mayoría de veces el diagnóstico de hernia 
diafragmática es un hallazgo incidental, al reali-
zar radiografías de tórax en un síndrome de difi-
cultad respiratoria o en cuadros febriles. Muchos 
pacientes son asintomáticos, pero el hecho que 
la segmentación bronquial y la multiplicación 
alveolar se prolonga hasta los 8 años de edad y 
que la ocupación parcial del hemitórax va en de-
trimento directo del desarrollo completo de ese 
pulmón, se plantea la discusión acerca de la in-
dicación y oportunidad de la corrección quirúr-
gica de esta patología. Esto plantea diferentes 
situaciones para un abordaje adecuado frente a 
los principales fenómenos dados como son la di-
ficultad respiratoria, hipoxemia e hipercarbia. La 
presentación congénita tardía a diferencia de las 
manifestaciones en etapa neonatal varía con sin-

tomatología menos aguda e inespecífica y gene-
ralmente el diagnóstico es circunstancial. El tra-
tamiento es quirúrgico corrigiendo el defecto y el 
pronóstico a corto y largo plazo es excelente1,2. 

Presentación de los casos

Caso 1:
Escolar de sexo femenino de 8 años de edad, 

que asiste al servicio de consulta externa del 
Hospital Infantil Napoleón Franco Pareja, remiti-
do de San Basilio de Palenque, con radiografía de 
tórax que muestra elevación de hemidiafragma 
derecho. El paciente al momento de la consulta 
estaba asintomático pero un mes antes presentó 
síntomas respiratorios bajos dados por rinorrea, 
tos y dificultad respiratoria que motivaron la so-
licitud de la radiografía de tórax para descartar 
neumonía y que cedieron después de tratamien-
to médico.  

Al examen físico encontramos una paciente 
en buenas condiciones generales y musculo-nu-
tricionales, con signos vitales estables, sin sig-
nos de dificultad respiratoria, con disminución 
del murmullo vesicular en campo pulmonar de-
recho.

Con la anamnesis, los hallazgos del examen 
físico y de la radiografía de tórax, (Figura 1) que 
mostró marcada elevación del hemidiafragma 
derecho se realizó impresión diagnóstica de 
eventración diafragmática y se solicitó escano-
grafía de tórax para corroborar diagnóstico.
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La tomografía axial computarizada (TAC) de 
tórax (Figura 2) mostró cambios compatibles con 
eventración diafragmática y fue remitido a ciru-
gía pediátrica para valoración. A la fecha actual 
la niña evoluciona asintomática, el servicio de 

cirugía pediátrica concluye elevación diafragmá-
tica moderada, por lo cual considera no ameritar 
cirugía y continuar manejo conservador median-
te vigilancia periódica estricta.

Caso 2:
Paciente escolar de 8 años de edad, sexo fe-

menino, previamente sana, con cuadro clínico de 
aproximadamente 15 días de evolución, quien 
consultó en varias ocasiones a diferentes hos-
pitales, por presentar episodios de emésis de 
contenido alimentario, con empeoramiento pro-
gresivo de estado musculo nutricional. Niega an-
tecedentes de importancia.

Al examen físico se destaca disminución de 
murmullo vesicular en base pulmonar izquierda, 
por lo cual se hace sospecha clínica de neumonía y 
se realiza como estudio complementario radiogra-
fía de tórax, donde se encuentra, imagen sugestiva 

de asas intestinales en hemitórax izquierdo. Ante 
hallazgos sugestivos de defecto diafragmático so-
licitan TAC de tórax (Figura 3), donde se informa 
eventración diafragmática con presencia de asas 
intestinales a nivel de tórax, decidiendo remisión 
a cirugía pediátrica, servicio que solicita, radiogra-
fía de tránsito intestinal contrastado, confirmán-
dose diagnóstico con dicho estudio.

Por lo anterior, se realizó cirugía correctora, 
con reducción de asa de intestino delgado, co-
lon y bazo. La escolar tuvo buen postoperatorio, 
siendo dada de alta, con adecuada condición 
clínica, continuando vigilancia estricta ambula-
toria.

Figuras 1 y 2. Radiografía de tórax y tomografía axial computarizada, Se observan arcos costales horizontales y 
asas intestinales en el hemitórax derecho, y la silueta cardíaca está desplazada hacia el hemitórax izquierdo.
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Caso 3:
Paciente femenino de 18 meses de edad quien 

ingresa a la institución con cuadro clínico de 1 
mes de evolución de sintomatología respirato-
ria manejada con salbutamol inhalado y radio-
grafía de tórax (Figura 4) que evidencia hallazgo 
sugestivo de hernia diafragmática corroborada 
con TAC de tórax simple y contrastado (Figura 5) 

confirmando presencia de hernia hiatal por enro-
llamiento en cámara gástrica en su totalidad en 
cavidad torácica requiriendo manejo quirúrgico.

Presentó evolución favorable, sin signos de 
dificultad respiratoria, tolerando alimentación 
enteral. Debido a la evolución favorable se da 
egreso médico con recomendaciones y signos de 
alarma.  

Figura 3. Reconstrucción coronal de TAC de tórax, 
estómago en cavidad abdominal, asa intestinal 

y epiplón herniados hacia el tórax.

Figura 4. Se aprecia en ambas bases pulmonares dos lesiones redondeadas, con nivel liquido en su interior, 
compatible con gran hernia hiatal a este nivel.
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Discusión
La hernia diafragmática congénita (CDH) es un 

defecto que ocurre en 1 de cada 3.000 nacidos vi-
vos, aunque la incidencia de CDH basada en la li-
teratura disponible oscila entre aproximadamente 
0,8-5/10.000 nacimientos4. La aparición luego del 
periodo neonatal varía de 5% hasta 30%. Existe me-
nor incidencia entre los afroamericanos. De estos 
pacientes el 60% aproximadamente ocurre de for-
ma aislada sin otras anomalías congénitas. La her-
nia diafragmática congénita de presentación tardía 
(CDH) se ha definido como la entidad diagnostica-
da después del período neonatal debido a sínto-
mas iniciales después del período neonatal o casos 
asintomáticos que se encuentran en el examen ra-
diológico de rutina del tórax después del período 
neonatal. Constituye una rara anomalía congénita 
del diafragma que se presenta debido a una em-
briogénesis deficiente con atrofia de las fibras mus-
culares del diafragma, transformación de conjunti-
va y pérdida del tono muscular. Es más frecuente 
del lado izquierdo, y se han reportado casos bilate-
rales; también se reconoce un predominio del sexo 
masculino. Se asocia a infecciones de la gestación 
como la rubéola y el citomegalovirus, displasia es-
póndilotorácica de Jarcho-Levin, malformaciones 
como hipoplasia pulmonar, secuestro pulmonar, 
cardiopatía congénita, ectopia renal y vólvulo gás-
trico, enfermedades cromosómicas y diversas mio-
patías y anomalías de la médula espinal2,3. 

La etiología sigue siendo material de estudio, 
siendo de causa multifactorial, la base embrioló-
gica de CDH sigue siendo controvertida. Inicial-
mente el defecto ocurre secundario al fallo de las 
diferentes partes del diafragma resultando en un 
canal pleuroperitoneal defectuoso. Se han estu-
diado y demostrado un defecto en el diafragma 
primordial llamado pliegue pleuroperitoneal. 
Esto, a su vez, permite al intestino entrar en la 
cavidad torácica cuando regresa del celoma ex-
traembrionario del ombligo. Otra hipótesis es la 
hipoplasia pulmonar como factor fisiopatológico 
de la hernia diafragmática1,4.

Una debilidad en el diafragma puede causar 
eventración y puede ser confundido con una her-
nia diafragmática. La eventración diafragmática 
es más común en el lado derecho y no está aso-
ciado con hipoplasia pulmonar. Mientras que la 
ausencia completa del diafragma puede produ-
cir una agenesia diafragmática y una agenesia 
e hipoplasia pulmonar. Independientemente de 
la base, un defecto en el diafragma hace que las 
vísceras abdominales hernien en la cavidad to-

rácica, resultando en un pulmón con desarrollo 
anormal. Esta Puede ser agravado aún más por el 
subdesarrollo ventricular izquierdo, la hipertrofia 
ventricular derecha y la disfunción ventricular1,5.

Formas sindrómicas de CDH puede aparecer 
como un defecto de nacimiento aislado o aso-
ciación con otras anomalías no relacionadas con 
hernia. Algunas anomalías incluyendo hipoplasia 
pulmonar, anomalías en posición, malrotación 
intestinal y conducto arterioso permeable son tí-
picamente considerados efectos secundarios de 
CDH y no se consideran motivos de clasificación 
como no aislados CDH. Hallazgos comunes aso-
ciados con CDH incluyen anomalías cardiovascu-
lares, anomalías del SNC, y anomalías genitouri-
narias y/o renales. Algunos individuos con CDH 
no aislada tienen patrones de anomalías que su-
gieren fuertemente un síndrome genético especi-
fico. En los pacientes con CDH para los cuales un 
diagnóstico sindrómico, los más frecuentes son: 
síndrome de Fryns (MIM 229850). Sin embargo, 
los informes de individuos con fenotipos tipo 
Fryns Asociadas con anomalías cromosómicas 
incluidas Duplicación de 1q24-q31.2; Supresión 
de la parte terminal De 6q, 8p23,1 y 15q26; Y tri-
somía parcial 22- Sugiere que algunos casos de 
CDH atribuido a este síndrome recesivo es pro-
bable que representen genocopias de este tras-
torno. Muchos de los síndromes asociados con 
CDH tienen patrones de herencia mendeliana y, 
en muchos casos, la localización y/o la identidad 
del gen causante es desconocida5,6.

Los casos con hígado en tórax tienen peor su-
pervivencia. La posición intratorácica del estóma-
go tiene menos valor para este propósito. Cuando 
el diagnóstico se hace en el útero, la amniocente-
sis se realiza a menudo para detectar alteraciones 
cromosómicas y puede ayudar a estimar la madu-
rez pulmonar. Después del nacimiento, el diagnós-
tico se hace fácilmente sobre la base de síntomas 
y signos físicos. Una radiografía simple de tórax 
y abdomen informan de la posición de la hernia 
visceral. Los gases en la sangre y el estado del pH 
reflejan la eficiencia de intercambio de gases. La 
ultrasonografía del corazón es necesaria para des-
cartar las malformaciones asociadas, por la medi-
ción del “shunt” de derecha a izquierda y para es-
timar la gravedad de la hipertensión pulmonar5,6.

La colocación de un catéter nasogástrico en 
el estómago antes de la radiografía del tórax y el 
abdomen puede ayudar a localizarlo o para de-
tectar el desplazamiento esofágico. En algunos 
raros casos, los rayos X pueden sugerir una mal-
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formación quística en el pulmón, pero de nue-
vo la posición del estómago y el contorno de las 
burbujas de gas intraabdominales facilita la dis-
tinción de ambas condiciones1,5,7. 

La presentación tardía de CDH es poco fre-
cuente. Los numerosos informes casos de niños 
mayores se han citado a menudo como presenta-
ciones únicas o hallazgos inusuales. La presenta-
ción poco después del nacimiento suele presentar 
pocos problemas de diagnóstico, aunque están 
asociados con varias dificultades de gestión. En 
contraste, el diagnóstico de CDH de presentación 
tardía puede ser un reto debido a sus diversas 
presentaciones. Los síntomas y signos están lejos 
de ser específicos y superponen otra patología8-10. 

Algunas investigaciones sugieren que la co-
rrección de los defectos diafragmáticos no es 
urgencia en los niños mayores, Sin embargo, la 
gran mayoría de los cirujanos pediátricos aconse-
jan Corrección quirúrgica sin demora una vez que 

el diagnóstico se ha establecido. La cirugía de 
emergencia se considera si los síntomas son agu-
dos. Es frecuente la fijación o rotación anormal 
del intestino. La incidencia reportada varía Del 
6% al 81%. Elegir el mejor método de tratamiento 
para reparar CDH se ha convertido en un desafío 
entre los cirujanos. Algunos apoyan la toracoto-
mía como la mejor opción de tratamiento, mien-
tras que otros creen que la laparotomía es mejor 
que la toracotomía para tratar posibles compli-
caciones como malrotación, obstrucción, estran-
gulación y perforación de vísceras abdominales. 
Además, en algunos casos, técnicas con mínima 
invasión como toracoscopía y laparoscopía se uti-
lizan para reparar la hernia de Bochdalek5,9,10.

En nuestros pacientes, debido a la demora 
en la manifestación clínica y la probabilidad de 
adherencia al tórax y la restauración del diafrag-
ma en el lado del defecto, se decidió toracotomía 
para tener mayor campo quirúrgico. 
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