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RESUMEN

Introducción: La hernia diafragmática congénita se define 
como el desplazamiento de los órganos abdominales a la ca-
vidad torácica, a través de un defecto diafragmático. La hernia 
de Bochdalek es la más frecuente. Objetivos: Describir los 
hallazgos en autopsias de neonatos con hernia de Bochdalek, 
atendidos en un hospital pediátrico de tercer nivel, a lo largo 
de 22 años. Material y métodos: Estudio retrospectivo en el 
que se evaluaron los protocolos de autopsia con niños con 
diagnóstico de hernia de Bochdalek, entre 1997 y 2019. Dichos 
protocolos fueron evaluados nuevamente por dos patólogas 
pediatras, de manera independiente. Resultados: Se inclu-
yeron 18 autopsias (2.26%). Doce (66.7%) fueron autopsias 
totales y seis parciales. Del total, diez correspondieron a 
neonatos masculinos (55.5%), y al momento de la muerte, la 
mediana de edad postnatal fue de 2.5 días. En la mayoría, el 
defecto diafragmático fue del lado izquierdo (66.7%) y todos 
presentaron hipoplasia pulmonar e hipertensión arterial pulmo-
nar (HAP). La cardiopatía fue la malformación congénita más 
frecuente (44.4%), seguido de las malformaciones digestivas 
y genitourinarias. Conclusiones: En pacientes con hernia 
de Bochdalek, tanto las alteraciones secundarias (hipoplasia 
pulmonar e HAP) como las malformaciones congénitas se 
relacionan directamente con la morbilidad y mortalidad.

Palabras clave: Hernia diafragmática congénita, hernia de 
Bochdalek, estudio post mortem malformaciones congéni-
ta, hipertensión pulmonar, neonatos.

ABSTRACT

Introduction: Congenital diaphragmatic hernia is defined as 
the displacement of the abdominal organs into the chest cavity 
through a diaphragmatic defect. Within this type of hernias, 
the Bochdalek hernia is the most common. Objectives: To 
describe the autopsy findings of neonates with Bochdalek 
hernia, treated in a tertiary pediatric hospital, over 22 years. 
Material and methods: Retrospective study in which the 
autopsy protocols of neonates diagnosed with Bochdalek 
hernia, carried out between 1997 and 2019, were evalu-
ated. These protocols were evaluated again by two pediatric 
pathologists, independently. Results: 18 autopsies (2.26%) 
were included. Twelve (66.7%) were total, and six partial 
autopsies. Ten infants were male (55.5%), and at the time of 
death, the median postnatal age was 2.5 days. In the majority, 
the diaphragmatic defect was on the left side (66.7%), and 
all presented pulmonary hypoplasia and pulmonary arterial 
hypertension (PAH). Heart disease was the most frequent 
congenital malformation (44.4%), followed by digestive and 
genitourinary malformations. Conclusions: In patients with 
hernia Bochdalek, secondary disorders (pulmonary hypo-
plasia and HAP) and congenital malformations are directly 
related morbidity and mortality.

 
Keywords: Congenital diaphragmatic hernia, Bochdalek 
hernia, post mortem study, congenital malformations, 
pulmonary hypertension, neonates.
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INTRODUCCIÓN

La hernia diafragmática congénita (HDC) es el despla-
zamiento de los órganos abdominales al tórax a través 
de un defecto diafragmático.1 Esta entidad, en el pe-
riodo neonatal se asocia a complicaciones respiratorias 
por hipoplasia pulmonar, que son consecuencia de un 
compromiso mecánico debido a los órganos abdominales 
dentro del tórax, lo que puede llevar a la muerte del 
paciente. Se han reportado casos de HDC en edades 
mayores, incluso, en pacientes adultos. 2-6 

Sin tratamiento quirúrgico y cuidados pre- y posto-
peratorios en unidades de cuidados intensivos neona-
tales, la historia natural de los neonatos con HDC es 
fallecer por alteraciones secundarias a la herniación, 
como hipertensión arterial pulmonar (HAP).7 En Mé-
xico se reportan 0.51 casos de HDC por cada 10,000 
nacimientos.8

Las HDC se clasifican de acuerdo con la localización 
del defecto: posterolateral (Bochdalek), anterior (Mor-
gagni) y central.1,9 La HDC de Bochdalek (HDCB) es la 
más frecuente, representando hasta 85% de los casos, 
siendo el lado izquierdo la localización más frecuente 
(85%).9,10

El diagnóstico de HDC puede ser in utero, entre las 
11 y 38 semanas de gestación mediante una ecografía 
obstétrica. Con este método, a la semana 24 se diag-
nostican del 50 al 70% de los casos.11,12

La autopsia (o estudio post mortem) es un proce-
dimiento invaluable, al brindar hallazgos histopa-
tológicos certeros y con información morfológica de 
alta calidad, tanto de los órganos involucrados como 
de las malformaciones acompañantes en otros sitios 
anatómicos.11 Este procedimiento en niños con HDC 
puede ser muy relevante ya que es posible integrar 
síndromes genéticos o determinar si la malformación 
fue aislada. 

En la literatura médica, los reportes de autopsias de 
pacientes con HDCB son limitados. El presente estudio 
tiene por objetivo describir los hallazgos post mortem de 
neonatos con HDCB atendidos en un hospital pediátrico 
de tercer nivel de atención en la Ciudad de México.

MATERIAL Y MÉTODOS

Estudio retrospectivo que consistió en la reevaluación 
de autopsias realizadas de enero de 1997 a diciembre 
de 2019, en niños con diagnóstico de HDCB que fueron 
atendidos en el Hospital de Pediatría “Dr. Silvestre 
Frenk Freund” del Centro Médico Nacional Siglo XXI, 
del Instituto Mexicano del Seguro Social, la cual es 

una Unidad Médica de Alta Especialidad a la que se 
refieren pacientes de hospitales generales, localizados 
principalmente en el Estado de México, Morelos, Gue-
rrero, Chiapas y la propia Ciudad de México. 

Se evaluaron todas las laminillas, fotografías y 
piezas conservadas en el archivo del Departamento 
de Anatomía Patológica. La evaluación fue realizada 
de manera cegada, por dos médicas especialistas en 
Patología Pediátrica.  Las variables incluidas fueron: 
edad al momento de la muerte, sexo, localización del 
defecto diafragmático (izquierdo o derecho), presencia 
de hipoplasia pulmonar, grado de HAP (de acuerdo con 
la clasificación de Heath-Edwards13), número de órganos 
en la cavidad torácica, así como la presencia de cardio-
patía congénita y de otras malformaciones asociadas.

RESULTADOS

En el periodo de estudio, de un total de 800 autopsias 
realizadas, se identificaron 18 reportes con diagnós-
tico de HDCB, lo que representó el 2.25% de todos los 

Figura 1: Bloque toracoabdominal en fresco de un neonato con 
hernia diafragmática de Bochdalek. Se observa el defecto dia-
fragmático izquierdo con hipoplasia pulmonar. Se aprecia el es-
tómago, el lóbulo hepático izquierdo, colon e intestino delgado 
dentro de la cavidad torácica; además de la malrotación intesti-
nal y áreas de necrosis en el intestino delgado.
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estudios post mortem. Doce (66.7%) fueron autopsias 
totales y seis autopsias parciales. En la Figura 1 se 
muestra la fotografía de un bloque toracoabdominal, 
en fresco.

Del total, fueron diez neonatos masculinos (55.5%) 
y ocho femeninos, quienes fueron sometidos a manejo 
quirúrgico para resolución de la hernia diafragmática. Al 
momento de la muerte, la mediana de edad postnatal fue de 
2.5 días con una variación de nueve horas hasta de 87 días.

En la Tabla 1 se muestran los hallazgos de los 
estudios de autopsia; como se muestra, en la mayo-

ría el defecto diafragmático fue del lado izquierdo 
en 12 (66.7%) y seis del lado derecho. Todos los 
pacientes presentaron hipoplasia pulmonar, siendo 
en 12 casos unilateral. 

En todos los casos hubo órganos abdominales dentro 
del tórax, los cuales se relacionaron anatómicamente 
con la localización del defecto. El intestino delgado fue 
el más frecuentemente encontrado (n = 17), seguido del 
hígado (n = 14), colon (n = 10), bazo (n = 8), estómago (n 
= 7), vesícula biliar (n = 2), páncreas (n = 1) y glándulas 
suprarrenales (n = 1)

Ocho pacientes (44.46%) presentaron cardio-
patía congénita, pero hubo algunos con más de un 
defecto. El principal fue el conducto arterioso (n = 
6), seguido de comunicación interventricular (n = 
4) y de comunicación interauricular tipo foramen 
oval (n = 3).

Finalmente, es de señalar que todos los pacientes 
tuvieron algún grado de HAP (Figura 2), pero la propor-
ción de HAP grado III fue un poco mayor entre quienes 
tuvieron cardiopatía congénita.

DISCUSIÓN

La HDCB afecta el crecimiento y desarrollo de los 
pulmones, debido al compromiso de la dinámica res-
piratoria, del volumen pulmonar, del espacio del tórax 
(lo cual depende del número de órganos abdominales 

Tabla 1: Principales hallazgos de autopsia en 18 pacientes con 
hernia de Bochdalek.

Hallazgos post mortem n %

Localización de la hernia
Izquierda 12 66.7
Derecha 6 33.3

Número de órganos abdominales 
dentro de la cavidad torácica

1 a 3 10 55.5
4 o 5 8 45.5

Hipoplasia pulmonar
Unilateral 12 66.7
Bilateral 6 33.3

Hipertensión arterial pulmonar
Grado I 1 5.6
Grado II 11 61.1
Grado III 6 33.3

Cardiopatía congénita
Presente 8 44.4

Hallazgos cardiacos*
Conducto arterioso permeable 6
Comunicación interventricular 4
Comunicación interauricular 3
Hipoplasia del arco aórtico 2
Aurícula derecha hipoplásica 2
Coartación aórtica 2
Ventrículo derecho hipoplásico 1
Doble vía de salida del ventrículo 
derecho

1

Malformaciones gastrointestinales
Malrotación intestinal 5 27.8

Malformaciones urogenitales
Duplicación renal bilateral 1 5.6
Atresia ureteral izquierda 1 5.6
Criptorquidia 1 5.6

* Un paciente pudo haber tenido más de una malformación cardiaca.

Figura 2: Hipertensión arterial pulmonar grado III de acuerdo 
con la clasificación de Heath-Edwards.13 En la imagen se ob-
servan células epiteliales que se transforman en miofibroblastos 
para la construcción de músculo y colágeno (hematoxilina y eo-
sina, 40x).
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dentro de esta cavidad) y del volumen del líquido 
amniótico.9,10,14

La hipoplasia pulmonar representa un obstáculo 
importante para la supervivencia de un neonato con 
HDCB, además que, al acompañarse de HAP, aumenta 
el riesgo de muerte.7,8,14 

En el presente estudio, la cardiopatía fue una de las 
malformaciones congénitas más frecuentes, seguido de 
las malformaciones gastrointestinales y urogenitales, lo 
cual ya ha sido descrito previamente. En la literatura, 
de forma similar a lo reportado en este estudio, el tipo 
de cardiopatía que se asocia con HDCB son los defectos 
del séptum interventricular, del séptum interauricular 
y coartación aórtica. Mientras que las malformaciones 
gastrointestinales pueden ser malrotación intestinal, 
ano imperforado, ausencia de vesícula biliar y bazo 
accesorio; en el presente estudio se identificaron cinco 
pacientes con malrotación intestinal. 

Cabe destacar que en este estudio no se identifica-
ron otros tipos de malformaciones congénitas descritas 
en pacientes con HDCB, como músculo-esqueléticas 
(malformaciones en extremidades, onfalocele, anoma-
lías en columna vertebral), respiratorias (secuestro 
pulmonar, fístula traqueoesofágica), del sistema ner-
vioso central (defectos del tubo neural, hidrocefalia) u 
oftalmológicas (hipoplasia ocular). Asimismo, parece 
relevante el hecho de que en ninguno de los 18 estudios 
post mortem se haya encontrado pacientes con cromoso-
mopatías, como trisomías 13, 18 y 21, trisomía parcial 
20 y tetraploidía 21.11 

Desde hace mucho tiempo es conocido que ha 
disminuido la frecuencia de realización de estudios 
de autopsia en pacientes que fallecen en hospitales. 
De ahí, que es posible considerar que los hallazgos de 
autopsia no representan apropiadamente el espectro 
clínico de los pacientes atendidos. En un estudio rea-
lizado por García H y su grupo entre 1993 y 1998, en 
el mismo hospital, describieron 65 neonatos con HDC, 
observando que la HDCB fue la más frecuente (86%) 
y que ésta se localizaba predominantemente a la iz-
quierda (88%). Además, se reportó que la hipoplasia 
pulmonar ocurrió entre el 20 y 95%, pero su evaluación 
en algunos casos fue subjetiva, ya que fue detectada 
en el momento del procedimiento quirúrgico. Respecto 
a la asociación con malformaciones congénitas, lo más 
frecuente fue: conducto arterioso permeable (9.5%), 
síndrome de Fryns (3%), comunicación interauricular 
(3%) y criptorquidia (3%).15

Por otro lado, en este estudio se informan los ha-
llazgos de autopsia de 18 pacientes, realizados durante 
22 años, pero este número es inferior a lo descrito en 

2004 por van Dooren MF y colaboradores, en los Países 
Bajos. Estos autores identificaron 39 autopsias de niños 
con HDC en un periodo de 14 años (1988 a 2001).16 
Mientras que en una revisión de autopsias reportadas 
en 10 años en un hospital de Estados Unidos de Nor-
teamérica se incluyeron sólo 13 casos.17

Para terminar, se tiene que destacar la necesidad 
de continuar realizando autopsias; como se comentó, 
el número de autopsias ha disminuido, pero este fenó-
meno parece ser mayor en hospitales de países en vías 
de desarrollo.18 Al respecto, se tiene que reconocer que 
los estudios post mortem tienen muchos beneficios que 
impactan a familiares (consuelo a la familia, asesoría 
genética respecto a futuros hijos), pero principalmente 
para mejorar la calidad de atención. El resultado de 
estos estudios ayuda al equipo de salud a determinar 
la efectividad de la terapéutica empleada (tanto médica 
como quirúrgica), así como para reconocer alteraciones 
o malformaciones que pudieran modificar el pronóstico 
de los pacientes.19
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