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INTRODUCCIÓN

La hernia diafragmática congénita ocurre en alre-
dedor de 1 por 2,000-5,000 nacimientos, como
consecuencia de la fusión incompleta de la mem-
brana pleuroperitoneal que permite el paso del
contenido abdominal hacia el tórax. Se desconoce
su etiología, pero su asociación con otras malfor-
maciones sugiere la existencia de varias causas.1,2

Hernia diafragmática congénita.
Presentación de dos casos
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RESUMEN

La hernia diafragmática congénita es una malformación que resulta
de la fusión incompleta de la membrana pleuroperitoneal, ocurre en
alrededor de 1/2000-5000 recién nacidos vivos y es causa, por lo
general, de síntomas severos de insuficiencia respiratoria e hiper-
tensión arterial pulmonar en los niños de este grupo de edad. El tra-
tamiento se basa en mantener las mejores condiciones respiratorias
en el niño mediante manejo de terapia intensiva neonatal y, una vez
que se logra este objetivo, se debe proceder con la corrección qui-
rúrgica del defecto anatómico. Desafortunadamente, a pesar del
avance en el manejo respiratorio del recién nacido gravemente en-
fermo, la mortalidad por este padecimiento se reporta por arriba de
75%. Presentamos los casos de dos pacientes en los que la hernia
diafragmática izquierda permitía el paso de la mayor parte del con-
tenido abdominal al hemitórax con muy pocos signos de dificultad
respiratoria. Se hizo revisión de la literatura para conocer las ten-
dencias actuales en el diagnóstico y corrección prenatales y el ma-
nejo posnatal de estos pacientes.

Palabras clave: Hernia diafragmática congénita,
insuficiencia respiratoria del recién nacido,
hipoplasia pulmonar, diagnóstico prenatal, cirugía.

ABSTRACT

Congenital diaphragmatic hernia results from the incomplete fu-
sion of the pleuroperitoneal membrane and occurs with a frequen-
cy of about 1/2000-5000 live-births. It is a life-threatening condi-
tion. Despite advances in neonatal intensive care and surgery,
mortality varies from one institution to another and may be above
75%. We present the cases of two newborn babies with left-sided
diaphragmatic hernia that allowed the passage of most of the ab-
dominal viscerae into the thorax with only mild symptoms of respi-
ratory failure. A review of the literature was made to know the
modern trends in diagnosis, management and pre- and postnatal
treatment of this defect.

Key words: Congenital diaphragmatic hernia,
respiratory failure of the newborn,
pulmonary hypoplasia, prenatal diagnosis, surgery.

Probablemente su incidencia es mayor, pero mu-
chos casos asociados a otras malformaciones mor-
fológicas o cromosómicas pueden terminar en
aborto o morir durante el periodo neonatal inme-
diato sin que se llegue a realizar el diagnóstico de
esta malformación, hecho que se conoce como
“mortalidad escondida”.3,4 Su presentación es ma-
yor en el sexo masculino y por lo general se loca-
liza del lado izquierdo del diafragma, en el sitio
del foramen de Bochdalek, aunque en ocasiones
es derecha (foramen de Morgagni) o bien, con me-
nor incidencia, puede ser bilateral o central.1,5,6

Fisiopatológicamente, el defecto produce una alte-
ración en el desarrollo del tejido pulmonar que
está comprimido por las vísceras herniadas y, por
consiguiente, una hipoplasia del lecho vascular
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pulmonar que puede ser causa de hipertensión pul-
monar severa y/o persistencia del patrón de circu-
lación fetal en las primeras horas después del na-
cimiento.2,3,7 La supervivencia de los pacientes
que tienen este defecto varía de institución a insti-
tución, con reporte de mortalidad hasta por arriba
del 75% a pesar de los avances en el diagnóstico
prenatal (ultrasonido y resonancia magnética), el
manejo in utero (pinzamiento u oclusión traqueal
temporales)4,8 y la terapia neonatal temprana. Este
manejo incluye ventilación oscilatoria de alta fre-
cuencia, oxigenación con membrana extracorpó-
rea, inhalación de óxido nítrico y administración
de sulfato de magnesio.9 El alto índice de mortali-
dad parece ser secundario a las alteraciones fisio-
lógicas causadas por la hipoplasia del tejido y del
árbol arterial pulmonares que son responsables de
los síntomas presentes en estos pacientes desde las
primeras horas de vida extrauterina.10

La evolución posnatal libre de síntomas es rara,
pero existen reportes de casos que fueron diagnostica-
dos y operados más allá del periodo neonatal.1,5,11-15

Presentamos los casos de dos pacientes con evo-
lución poco común del padecimiento en la etapa
neonatal, lo que nos motivó a realizar la revisión de
la literatura existente para este tipo de malformación.

PRESENTACIÓN DE CASOS

Caso 1

Paciente recién nacido masculino sin anteceden-
tes heredofamiliares de importancia. Producto
del primer embarazo, de curso normal, se progra-
mó cesárea por insuficiencia placentaria a las
38.6 semanas de gestación. Lloró y respiró al na-
cer, calificaciones de Apgar 8/9 y Silverman
Anderson 0/0 al minuto y cinco minutos, respectiva-
mente; peso 2,750 g y talla 50 cm. A las tres horas
de vida presentó datos de taquipnea transitoria,
por lo que se colocó casco cefálico con oxígeno
al 60%. A las 24 horas de vida aumentó la difi-
cultad respiratoria, apareció cianosis y se intubó
con los siguientes parámetros de ventilación: fre-
cuencia respiratoria 75 por minuto, presión inspi-
ratoria 15 mm de agua, PEEP de 3 mm de agua y
fracción inspirada de oxígeno de 90%. La placa

Figura 1. Telerradiografía de tórax portátil. La cánula de intuba-
ción orotraqueal está desviada hacia la derecha. En el hemitórax
derecho se observa la silueta cardiaca desplazada por la pre-
sencia de asas de intestino delgado en el lado izquierdo. No se
aprecian bien los pulmones, sobre todo el izquierdo.

de tórax mostró el mediastino y la sombra cardia-
ca desplazados hacia la derecha, así como presen-
cia de asas intestinales en el hemitórax izquierdo
(Figura 1). Se trasladó al Centro Médico ABC
donde se mantuvo intubado con los parámetros de
respiración ya mencionados; se decidió sedarlo
para un mejor manejo. Los estudios de laboratorio
fueron normales. Se inició manejo con antibióti-
cos. Como parte del estudio integral del paciente,
se realizó un ultrasonido transfontanelar que resul-
tó normal y un ecocardiograma en el que se en-
contró situs solitus, concordancia atrioventricular
y ventriculoarterial, foramen oval permeable con
flujo de derecha a izquierda, presión sistólica del
ventrículo derecho y arteria pulmonar de 60 mm
Hg (presión sistémica 66 mm Hg), conducto arte-
rioso de 2 mm con flujo bidireccional y persisten-
cia de la vena cava superior izquierda, drenando al
seno coronario. A las 36 horas de vida extrauteri-
na y tras mantenerse estable con el manejo insti-
tuido, se procedió a efectuar la corrección quirúr-
gica del defecto.



Ovseyevitz-Dubovoy J y cols. Hernia diafragmática congénita

An Med Asoc Med Hosp ABC 2004; 49 (1): 34-42
36

edigraphic.com

Se realizó una incisión subcostal izquierda y se
encontró el estómago, bazo, intestino delgado y
parte del colon transverso y descendente en el he-
mitórax izquierdo. Se logró reducir a la cavidad
abdominal todo el contenido de la hernia, se reali-
zó plastia diafragmática y apendicectomía. No
hubo necesidad de dejar tubo pleural ni de drena-
je. Después de la cirugía, los parámetros de intu-
bación se mantuvieron en los mismos niveles
preoperatorios. La placa de tórax de control mos-
tró el mediastino y sombra cardiaca aún desviados
a la derecha, pero el pulmón izquierdo ya ocupaba
casi los dos tercios superiores del hemitórax co-
rrespondiente (Figura 2). La evolución postopera-
toria fue adecuada; los parámetros de ventilación
se fueron reduciendo y al tercer día posoperatorio
se mantenía al niño en CPAP con fracción inspira-
da de oxígeno en 40%. Unas horas más tarde, se
logró extubar y se le colocó en casco cefálico con
oxígeno al 60%, así como reducción paulatina de
la concentración de oxígeno hasta el quinto día
posoperatorio en que se retiró el casco; la placa de

Figura 3. Telerradiografía de tórax portátil al tercer día del poso-
peratorio. La silueta cardiaca y el hemitórax derecho se aprecian
normales. En el lado izquierdo, el pulmón se encuentra práctica-
mente con expansión total, sólo se aprecia una pequeña zona
de neumotórax en el ángulo costofrénico.

control mostró reexpansión pulmonar de 80% y el
mediastino en su sitio (Figura 3). En el ecocardio-
grama de control ya no se encontró conducto arte-
rioso, persistía el foramen oval permeable sin flu-
jo de derecha a izquierda y la presión sistólica de
la arteria pulmonar disminuyó a 35 mm Hg. Apa-
reció ictericia con niveles de bilirrubina indirecta
hasta casi 15 mg, por lo que se inició fototerapia
por tres días. Al quinto día del posoperatorio se
inició la vía oral por succión que aceptó en forma
adecuada. Los antibióticos se suspendieron al no-
veno día y se dio de alta a su domicilio ese mismo
día. La radiografía de tórax previa al alta mostró

Figura 2. Telerradiografía de tórax portátil posoperatoria. La si-
lueta cardiaca persiste en el hemitórax derecho; el pulmón iz-
quierdo ocupa las dos terceras partes superiores y una zona de
neumotórax el tercio inferior del hemitórax correspondiente.
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expansión completa del pulmón izquierdo (Figura
4). Alrededor del mes de edad, comenzó con datos
clínicos de reflujo gastroesofágico que se corrobo-
ró con una serie esofagogastroduodenal y se inició
manejo con procinéticos y antagonistas de recep-
tores H2. El crecimiento y desarrollo psicomotor
del niño han sido normales desde su egreso hospi-
talario.

Caso 2

Recién nacida sin antecedentes heredofamiliares de
importancia. Producto del tercer embarazo, de curso
normal, cesárea programada a las 38 semanas de

gestación por dos cesáreas previas. En el neonato in-
mediato, se encontró gran cantidad de líquido am-
niótico en vías aéreas altas que hizo pensar en la pre-
sencia de atresia de esófago, pero la sonda de aspira-
ción pasó con facilidad hasta el estómago; Apgar de
7/8 y Silverman Anderson de 1/1 al minuto y cinco
minutos, respectivamente. Después de 10 minutos,
se pudo aspirar todo el líquido, pero la niña presentó
hipotermia de 35.8 grados por lo que se instaló en
incubadora con oxígeno indirecto suplementario a
cuatro litros por minuto. Una hora después del naci-
miento aparecieron datos de taquipnea y se decidió

Figura 4. Telerradiografía de tórax portátil el día del egreso hos-
pitalario. La placa se encuentra rotada, pero se puede apreciar
la expansión total del pulmón izquierdo.

Figura 5. Telerradiografía portátil de tórax. El hemitórax derecho
está ocupado por las estructuras mediastinales y en el izquierdo
se aprecia una zona redondeada de mayor densidad. A nivel del
seno costodiafragmático izquierdo se sugiere la presencia de
asas intestinales.
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alimentarla por sonda orogástrica y mantenerla en
incubadora con el suplemento de oxígeno. A las 24
horas de edad se intentó sacarla de la incubadora,
pero apareció cianosis peribucal sin aumento de la
dificultad ventilatoria. Una radiografía de tórax mos-
tró el mediastino y la sombra cardiaca desplazados a
la derecha, así como una imagen redondeada y densa
en el hemitórax izquierdo (Figura 5). Con el diag-
nóstico de probable hernia diafragmática o de una
tumoración intratorácica, se administró a la niña un
trago de bario que mostró al estómago dentro de la
cavidad abdominal (Figura 6A). Se solicitó una to-
mografía axial de tórax para descartar una tumora-
ción dependiente de alguna estructura intratorácica;
en la primera placa se observó la presencia de bario
en las asas intestinales dentro del hemitórax izquier-
do (Figura 6B). Un ecocardiograma demostró fora-
men oval permeable, sin defectos del tabique inter-

ventricular ni presencia de conducto arterioso; la
presión pulmonar se calculó en 40 mm Hg. Se pro-
gramó para corrección quirúrgica del defecto que se
llevó a cabo a las 40 horas de edad. Por medio de
una incisión subcostal izquierda, se identificó un de-
fecto restrictivo en la porción posteroizquierda del
diafragma y, a través de una ampliación del mismo,
se pudo reducir el contenido de la hernia que incluía
la totalidad del intestino delgado y colon. Por la mis-
ma restricción del defecto, se encontró edema de pa-
red del intestino y del mesocolon. Se realizó plastia
del diafragma y apendicectomía y se cerró la incisión
quirúrgica por planos. La niña se mantuvo con respi-
rador en MVI con frecuencia respiratoria de 40 por
minuto, presión inspiratoria de 17 mm de agua,
PEEP de 3 mm de agua y fracción inspirada de oxí-
geno de 50%. A las 48 horas, se colocó en CPAP
con presión de 3 mm de agua y 12 horas después se
extubó sin problemas. Las placas posoperatorias
mostraron reexpansión progresiva del pulmón iz-
quierdo y datos de edema intestinal interasa secun-

Figura 6. A: Radiografía portátil de tórax con trago de bario. Se
aprecia el esófago descendiendo por el lado derecho de la co-
lumna vertebral y el estómago dentro de la cavidad abdominal.
B: Imagen de la tomografía axial de tórax en la que se aprecia el
material baritado dentro de las asas intestinales que ocupan el
hemitórax izquierdo.

A B
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dario al manejo quirúrgico (Figura 7). Se inició la
vía oral al cuarto día posoperatorio sin problemas de
distensión abdominal. Apareció ictericia de hasta 17
mg de bilirrubina indirecta, por lo que se mantuvo en
fototerapia por tres días. Se dio de alta en buenas
condiciones al octavo día posoperatorio. Durante la
cirugía, se inició manejo con antibióticos que se
mantuvieron por una semana.

DISCUSIÓN

El diagnóstico prenatal de muchas malformaciones
congénitas potencialmente letales ha mejorado en úl-

timas fechas gracias a la introducción y los avances
del ultrasonido obstétrico y la resonancia magnética,
lo que propicia que muchas de esas alteraciones pue-
dan ser diagnosticadas y corregidas in utero, o bien,
con base en el consejo genético prenatal, el embara-
zo pueda ser interrumpido con el consentimiento fa-
miliar antes de la vigésima cuarta semana de gesta-
ción. Uno de estos padecimientos es la hernia dia-
fragmática congénita.16,17

Se estima que esta malformación ocurre en uno
de cada 2,000 a 5,000 nacimientos, pero se sabe
que alrededor del 30% de los embarazos que cursan
con este defecto terminan en aborto o muerte fetal
temprana por algún tipo de cromosomopatía u otra
malformación agregadas (mortalidad escondida), lo
que hace pensar que su prevalencia pudiera ser aún
mayor. Aproximadamente el 40% de recién nacidos
vivos con este defecto tienen asociadas otras lesio-
nes a nivel cardiaco (60%), urogenital (23%), gas-
trointestinal (17%), sistema nervioso central (14%)
o cromosómicas (10%, trisomías u otras).18,19 Alre-
dedor del 85% de las hernias son izquierdas, 13%
derechas y sólo el 2% bilaterales. La supervivencia
de los neonatos con hernia diafragmática es alrede-
dor del 44% y varía entre el 25 y 83% en centros
que cuentan con todas las facilidades para el trata-
miento neonatal de estos pacientes.18

Existen varios estudios prenatales para determi-
nar la gravedad de la hernia diafragmática, entre los
que se cuentan las mediciones ultrasonográficas o
con resonancia magnética. El diagnóstico prenatal
de la hernia diafragmática puede requerir de varios
estudios durante el curso del embarazo.20 Parte de
estos estudios son la medición del perímetro abdo-
minal,16 así como de la relación del volumen pul-
monar contralateral al defecto y del perímetro cefá-
lico corregido para la edad gestacional [relación
pulmón/cabeza (LHR) por sus siglas en inglés];17

cuando esta relación es igual o menor a 1, indica
mayor severidad del defecto. Tomando en cuenta
esta última medición, se han ideado varios tipos de
terapia fetal que incluyen el pinzamiento o la obs-
trucción traqueal (por medio de tapones fácilmente
removibles al momento del parto), procedimiento
que se realiza alrededor de la semana 24 de gesta-
ción con el fin de promover el crecimiento del teji-
do pulmonar y, por consiguiente, el desarrollo de la

Figura 7. Radiografía portátil toracoabdominal posoperatoria (día
3): El mediastino ocupa su situación normal, se aprecia reexpan-
sión casi total del pulmón izquierdo. La distribución de aire dentro
de la cavidad abdominal es normal, aún se aprecia material barita-
do en colon y existe edema interasa en el intestino delgado.
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vasculatura pulmonar.21-24 Ecocardiográficamente,
la medición de la masa ventricular izquierda y la
fracción de acortamiento,25 así como el diámetro de
la arteria pulmonar y sus ramas26 pueden usarse
para predecir la supervivencia de pacientes con her-
nia diafragmática congénita.

También se ha intentado corregir el defecto direc-
tamente in utero con diferentes resultados, depen-
diendo de las características del mismo.27

En recién nacidos con hernia diafragmática con-
génita, la cantidad total de surfactante se encuentra
disminuida, probablemente por aumento en el cata-
bolismo más que por una alteración en su síntesis;10

esta reducción puede ser otra causa de la sintomato-
logía respiratoria temprana de estos niños. Estudios
experimentales7 sugieren que la administración pre-
natal de ácido retinoico a la madre promueve el de-
sarrollo del tejido pulmonar y de las células alveola-
res tipo II productoras de surfactante, con lo que la
evolución posnatal no se ve complicada por insufi-
ciencia respiratoria e hipertensión arterial pulmonar
tan severas como en el resto de los casos. Estos auto-
res mencionan que el uso de glucocorticoides tam-
bién mejora la producción de surfactante, pero con-
trario a la vitamina A, pueden causar una disminu-
ción del crecimiento pulmonar y la alveologénesis.
Los hallazgos hasta ahora mencionados pudieran
ayudar a prevenir o reducir la sintomatología en re-
cién nacidos diagnosticados desde la etapa prenatal,
mediante la administración materna de vitamina A
durante el embarazo.

La gran mayoría de los niños que presentan este
defecto deben ser tratados en forma agresiva al na-
cer, pues de la supervivencia en las primeras horas
dependerá el resultado final del caso. El manejo de
estos pacientes incluye el uso de la membrana de
oxigenación extracorpórea y la ventilación oscilato-
ria de alta frecuencia, aunque varios reportes men-
cionan la presencia de complicaciones tardías seve-
ras secundarias al uso prolongado de las mismas.
Otro tipo de tratamiento es la administración de
óxido nítrico5 o sulfato de magnesio9 en caso de hi-
pertensión arterial pulmonar severa por persistencia
del patrón fetal. Los pacientes que sobreviven esta
primera fase del tratamiento pueden ser sometidos
a cirugía para la corrección anatómica del defecto.
En los niños con hipertensión arterial pulmonar se-

vera y persistencia del patrón fetal, la cantidad de
surfactante puede no ser adecuada debido al se-
cuestro de algunas zonas del pulmón, por lo que
ciertos autores agregan surfactante sintético aunado
al manejo ventilatorio para mejorar el cuadro. Al-
gunos centros sugieren permitir una discreta hiper-
capnia en estos pacientes, siempre y cuando la PO2
posductal se mantenga por arriba de 90%. Con es-
tos valores, la ventilación mecánica se mantiene
con menor presión pico, lo que reduce notablemen-
te el barotrauma pulmonar.2,28

Los casos reportados que presentan síntomas en
etapas más tardías de la vida parecen ser portadores
de una alteración menor en la anatomía del tejido y
de la vasculatura pulmonares, motivo por el que
suelen ser diagnosticados por la presencia de algún
cuadro clínico patológico agregado a la malforma-
ción diafragmática.11-15

En nuestros casos, aunque la presentación se re-
gistró en las primeras horas de vida, la dificultad res-
piratoria fue poco importante y la evolución fue gra-
dual, se pudo controlar con ventilación mecánica en
parámetros bajos y, tres días después de la cirugía, el
pulmón recuperó su tamaño y función en forma ade-
cuada. La evolución en estos casos dista mucho de la
que se reporta en la literatura, hecho que no pode-
mos explicar en forma completa, pues, aunque el
diagnóstico fue establecido en la etapa posnatal tem-
prana, la afección pulmonar fue mínima y permitió
un buen resultado. Existe la posibilidad en el primer
caso que el paso de las vísceras abdominales a la ca-
vidad torácica se produjo en etapas tardías del emba-
razo, lo que alteró en menor grado al desarrollo pul-
monar. No contamos con diagnóstico sonográfico de
la hernia en el periodo gestacional para poder evi-
denciar este hecho; pero Mychaliska4 lo menciona
como una probabilidad en sus estudios experimenta-
les. En el segundo caso, la restricción del defecto
sólo permitió el paso de intestino y ninguna otra vís-
cera, lo que probablemente no ejerció demasiada
presión sobre el tejido pulmonar m 2 d 3 g r 1 p ( h ) 3 c

A la vista de todas las complicaciones y resulta-
dos poco halagadores en la mayor parte de los casos,
la hernia diafragmática congénita debe considerarse
en el recién nacido como una urgencia de tipo fisio-
lógico, por lo que la prioridad será mantener al pa-
ciente en las mejores condiciones posibles desde el
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punto de vista respiratorio y, una vez resuelto este
problema, se deberá proceder con la reparación qui-
rúrgica.5,27,29 Karamanoukian2 sugiere la reparación
quirúrgica hasta 24 horas después de la estabiliza-
ción circulatoria y respiratoria, aunque una espera de
siete a 10 días puede estar indicada. Otra variable se-
ría esperar al menos 24 a 48 horas con evidencia
ecocardiográfica de niveles de presión arterial pul-
monar normales para proceder con la cirugía. Otros
autores promueven la corrección quirúrgica tempra-
na de estos pacientes con resultados muy diversos en
cuanto a la supervivencia.29,30

Existen reportes de alta morbilidad en los pacientes
que sobreviven al manejo inicial de la hernia diafrag-
mática congénita. El uso prolongado de ventilación
mecánica se asocia con displasia broncopulmonar en
una mayor proporción de niños portadores de hernia
diafragmática. Otro tipo de problemas son ectasia de
esófago con reflujo gastroesofágico en casos de de-
fectos muy grandes; la recurrencia de la hernia u obs-
trucción intestinal son complicaciones graves, aunque
no frecuentemente reportadas. En un grupo de pacien-
tes en que se usó la membrana de oxigenación extra-
corpórea, se reporta mayor incidencia de problemas
neurocognoscitivos en la época escolar.31,32

Aun cuando existen métodos innovadores en el
tratamiento intrauterino y en la terapia posnatal in-
mediata, la verdadera solución a este problema será,
en el futuro, mediante el conocimiento y la preven-
ción de la causa embriológica y la creación de técni-
cas que induzcan el crecimiento pulmonar.33
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