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RESUMEN 

La	
�
     hernia	
�
     diafragmáƟca	
�
     congénita	
�
     (HDC)	
�
     de	
�
    
aparición tardía es una malformación poco 
frecuente en los países desarrollados que, sin 
embargo,	
�
    Ɵene	
�
    una	
�
    mayor	
�
     incidencia	
�
    en	
�
     los	
�
    
países en vía de desarrollo. Presentamos tre-
ce	
�
    pacientes	
�
    (edad:	
�
    4	
�
    meses	
�
    -­‐	
�
    8	
�
    años)	
�
    trata-
dos	
�
    quirúrgicamente	
�
    (período	
�
    2006-­‐2009)	
�
    en	
�
    
Afganistán, Mauritania, Benin y Las Palmas. 
Once niños presentaban HDC de Bochdalek y 
dos HDC de Morgagni. Diez casos debutaron 
con sintomatología moderada y los otros tres, 
grave. La sintomatología predominante fue 
vómitos, disnea y retraso del crecimiento.
En diez HDC de Bochdalek se procedió al cie-
rre	
�
    diafragmáƟco	
�
    a	
�
     través	
�
    de	
�
     laparotomía	
�
    y,	
�
    
en una, por toracoscopia. Las dos de Morgag-
ni se intervinieron mediante laparoscopia. 
Todos los casos evolucionaron, inicialmente, 
saƟsfactoriamente,	
�
    sin	
�
    incidencias	
�
    significaƟ-
vas. Se registró un fallecimiento tardío. La in-
cidencia de HDC de aparición tardía es supe-
rior en paises en via de desarrollo debido a la 
escasa sintomatología que las acompaña y a 
la	
�
    insuficiente	
�
    implantación	
�
    de	
�
    controles	
�
    pe-
diátricos seriados que permitan detectar los 
problemas antes que den una sintomatología 
importante. Por ello, se suelen acompañar de 
malnutrición y retraso en el crecimiento. Un 
buen	
�
    factor	
�
    pronósƟco	
�
    es	
�
     la	
�
    adaptación	
�
    y	
�
    el	
�
    
desarrollo del pulmón hipoplásico.
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Congenital	
�
    diaphragmaƟc	
�
    hernia	
�
    of	
�
     late	
�
    pre-
sentaƟon.	
�
    Report	
�
    of	
�
    13	
�
    cases
Congenital	
�
     diaphragmaƟc	
�
     hernia	
�
     (CDH)	
�
     of	
�
    
late	
�
     presentaƟon	
�
     is	
�
     a	
�
     rare	
�
     malformaƟon	
�
     in	
�
    
developed countries, being more prevalent 
in under-development countries. We report 
13	
�
    paƟents	
�
    (from	
�
    4	
�
    months	
�
    to	
�
    8	
�
    years)	
�
    opera-
ted	
�
     (2006-­‐2009)	
�
     in	
�
     Afghanistan,	
�
    Mauritania,	
�
    
Benin and Las Palmas. 11 children had HDC 
of	
�
    Bochdalek	
�
    and	
�
    2	
�
    Morgagni	
�
    type.	
�
    10	
�
    cases	
�
    
debuted	
�
     with	
�
     moderate	
�
     symptoms	
�
     and	
�
     the	
�
    
other 3, severe. The predominant symptoms 
were	
�
    vomiƟng,	
�
    dyspnea	
�
    and	
�
    growth	
�
    retarda-
Ɵon.	
�
    

In	
�
    10	
�
    CDH	
�
    of	
�
    Bochdalek	
�
    diaphragmaƟc	
�
    closu-
res proceeded through a laparotomy and one 
by	
�
    thoracoscopy.	
�
    The	
�
    two	
�
    Morgagni	
�
    CDH	
�
    were	
�
    
operated	
�
    by	
�
    laparoscopy.	
�
    All	
�
    cases	
�
    had	
�
    iniƟa-
lly	
�
     successful	
�
     outcomes,	
�
     without	
�
     significant	
�
    
impact.	
�
     There	
�
    was	
�
    one	
�
     late	
�
    death.	
�
     The	
�
     inci-
dence of late-onset CDH is higher in develo-
ping countries due to lack of symptomatology 
that accompanies and inadequate implemen-
taƟon	
�
    of	
�
    serial	
�
    check-­‐ups	
�
    to	
�
    detect	
�
    problems	
�
    
before they get to important clinical deterio-
raƟon.	
�
    Therefore,	
�
    it	
�
    is	
�
    oŌen	
�
    accompanied	
�
    by	
�
    
malnutriƟon	
�
     and	
�
     stunƟng.	
�
    A	
�
     good	
�
    predictor	
�
    
is	
�
    the	
�
    adaptaƟon	
�
    and	
�
    hypoplasƟc	
�
    lung	
�
    deve-
lopment.

Key	
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Introducción

La	
�
     hernia	
�
     diafragmáƟca	
�
     congénita	
�
     (HDC)	
�
     es	
�
    
una malformación grave que se suele mani-
festar de forma aguda en las primeras horas 
de vida. La ocupación, en mayor o menor vo-
lumen, de la cavidad torácica por las vísceras 
abdominales produce distrés respiratorio, 
afectación del equilibrio ácido-base y vómi-
tos, entre otras manifestaciones clínicas. De-
jado a su evolución natural, origina un rápido 
deterioro del estado general que conduce a la 
muerte hecho que sucede, a menudo, en los 
países subdesarrollados1,2.

Los síntomas clínicos son más acusados cuan-
do la HDC se localiza en el lado izquierdo y 
están relacionados fundamentalmente con el 
grado de hipoplasia pulmonar y su repercu-
sión en la circulación pulmonar, variando su 
gravedad en función del período de aparición 
del defecto en la fase embrionaria1-5.

A veces, la HDC del lado izquierdo presenta 
un	
�
    gran	
�
    orificio	
�
    diafragmáƟco	
�
    que	
�
    permite	
�
    el	
�
    
ascenso y el descenso intermitente del con-
tenido abdominal, lo que libera al pulmón de 
una compresión permanente y le permite de-
sarrollarse y expandirse. En el lado derecho, 
el	
�
     defecto	
�
     diafragmáƟco	
�
     puede	
�
     encontrarse	
�
    
protegido parcialmente y, en ocasiones, oclui-
do completamente por el hígado. En estos ca-
sos, la sintomatología que presentan suele ser 
leve	
�
    o,	
�
    incluso,	
�
    puede	
�
    no	
�
    exisƟr	
�
    manifestación	
�
    
clínica alguna, debido a que la capacidad res-
piratoria del niño se conserva parcialmente. 
Ello	
�
    origina	
�
    un	
�
    retraso	
�
    en	
�
    el	
�
    diagnósƟco	
�
    que	
�
    
puede llegar a ser de meses e incluso años5-8.

Pacientes y métodos

En este estudio presentamos trece pacientes 
afectos de HDC de presentación tardía. Diez 
casos de HDC de Bochdalek fueron operados 
en Mauritania, Afganistán y Benin por com-
ponentes de la Unidad de Cooperación In-
ternacional del Servicio Canario de la Salud y 
tres	
�
    niños	
�
     (1	
�
    HDC	
�
    de	
�
    Bochdalek	
�
    y	
�
    2	
�
    HDC	
�
    de	
�
    
Morgagni) fueron intervenidos en el hospital 
de referencia de Las Palmas de Gran Canaria.
Se realizó una historia clínica completa con 
especial	
�
    énfasis	
�
    en	
�
    las	
�
    caracterísƟcas	
�
    del	
�
    em-
barazo y el período neonatal, existencia de 
traumaƟsmos	
�
    y	
�
    momento	
�
    de	
�
    inicio	
�
    de	
�
    las	
�
    ma-
nifestaciones clínicas derivadas de la malfor-
mación	
�
    diafragmáƟca.

La	
�
    sospecha	
�
    diagnósƟca	
�
    se	
�
    estableció	
�
    en	
�
    to-

dos los casos por la presencia de imágenes 
heterogéneas	
�
    o	
�
    hidroaéreas	
�
    en	
�
    la	
�
    radiograİa	
�
    
de	
�
    tórax,	
�
    con	
�
    una	
�
    perspecƟva	
�
    toraco-­‐abdomi-
nal	
�
    (figura	
�
    1).

   
En cinco pacientes, además, se pudo apreciar 
la sonda nasogástrica ascendiendo desde el 
abdomen	
�
    hacia	
�
    el	
�
    tórax	
�
    (figura	
�
    2).	
�
    

 

A todos los pacientes se les realizó un tránsito 
esófago-­‐gástrico	
�
    que	
�
    confirmó	
�
    el	
�
    diagnósƟco	
�
    
y	
�
    permiƟó,	
�
    además,	
�
    idenƟficar	
�
    la	
�
    víscera	
�
    her-
niada	
�
    (figura	
�
    3).	
�
    

Fig. 1. Imágenes hidroaéreas dentro del tórax

Fig. 2: Sonda nasogástrica ascendiendo den-
tro del tórax
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En dos pacientes se realizó un TAC toraco-ab-
dominal (casos 3 y 5) dada la urgencia de los 
casos	
�
    para	
�
    idenƟficar	
�
    mejor	
�
    las	
�
    vísceras	
�
    her-
niadas	
�
    (figura	
�
    4)

Se	
�
    les	
�
    realizó	
�
    una	
�
    ecograİa	
�
    abdominal	
�
    y	
�
    car-
díaca a todos los niños y a sus padres bioló-
gicos disponibles para descartar la presencia 
de malformaciones hereditarias congénitas, 
digesƟvas	
�
    o	
�
    cardíacas,	
�
    asociadas.

Tres	
�
    pacientes	
�
    (1,	
�
    2	
�
    y	
�
    4)	
�
    presentaban	
�
    desnutri-
ción grave y retraso importante del crecimien-
to. Por ello, y para mejorar su estado general 
antes de la intervención, se les proporcionó 
nutrición enteral intensiva con una duración 
de	
�
    40,	
�
    10	
�
    y	
�
    15	
�
    días,	
�
    respecƟvamente.

Todos los pacientes fueron intervenidos bajo 
anestesia general con intubación endotra-
queal (oral o nasal) y monitorización cardio-
pulmonar.
 

 

Resultados

De las once HDC de Bochdalek, ocho fueron 
reparadas a través de sendas laparotomías 
derecha	
�
    o	
�
     izquierda	
�
     (figuras	
�
    5	
�
    y	
�
    6),	
�
    una	
�
    por	
�
    
laparotomía media y, otra, por laparotomía 
con ampliación a tórax para liberar adheren-
cias	
�
     ínƟmas	
�
     de	
�
     asas	
�
     intesƟnales	
�
     a	
�
     pleura	
�
     y	
�
    
pulmón. Los tres pacientes operados en Las 
Palmas fueron intervenidos por toracoscopia 
(figura	
�
    7)	
�
    y	
�
    las	
�
    dos	
�
    HDC	
�
    de	
�
    Morgagni	
�
    se	
�
    abor-
daron	
�
    y	
�
    cerraron	
�
    por	
�
    laparoscopia	
�
    (figura	
�
    8).	
�
    

Fig. 4: TAC. Identificación de las vísceras 
herniadas

…
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Fig. 5: Orificio herniario diafragmático

Fig. 6: Cierre del defecto diafragmático
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A los diez pacientes intervenidos en África o 
Afganistán se les realizó, además del cierre 
diafragmáƟco,	
�
     fundoplicatura	
�
     anƟrreflujo.	
�
    
Ello es debido a la frecuente asociación de 
enfermedad	
�
    por	
�
    reflujo	
�
    gastroesofágico	
�
    aso-
ciada y a la falta de facilidades, en muchos 
casos	
�
     y	
�
     siƟos	
�
     poblacionales	
�
     de	
�
     bajo	
�
     nivel	
�
    
asistencial, para proporcionarles un ade-
cuado tratamiento médico o una eventual 
intervención quirúrgica necesaria posterior-
mente. En nueve de estos pacientes se les 
añadió	
�
     también	
�
    apendicetomía	
�
    profilácƟca.	
�
    
La estancia media de estos diez pacientes 
fue de siete días, mientras que la de los tres 
intervenidos mediante endocirugía, fue de 
dos días.

Doce niños presentaron un curso post-opera-
torio muy bueno, encontrándose asintomá-
Ɵcos	
�
    después	
�
    de	
�
    entre	
�
     seis	
�
    meses	
�
    y	
�
     cuatro	
�
    
años de la intervención quirúrgica. El primer 
paciente falleció un mes después de la inter-
vención por broncoaspiración de alimento.

Discusión

La	
�
    incidencia	
�
    de	
�
    la	
�
    HDC	
�
    es	
�
    1/3.000-­‐4.000	
�
    re-
cién nacidos en los países occidentales, sien-
do	
�
     lo	
�
     habitual	
�
     su	
�
     diagnósƟco	
�
     por	
�
     ecograİa	
�
    
prenatal	
�
    a	
�
    parƟr	
�
    de	
�
    la	
�
    semana	
�
    12	
�
    del	
�
    emba-
razo2,8-­‐10.	
�
    Podemos	
�
    esƟmar	
�
    la	
�
    incidencia	
�
    de	
�
    la	
�
    
HDC	
�
    en	
�
    unos	
�
    20	
�
    casos	
�
    /	
�
    año,	
�
    tanto	
�
    en	
�
    Benin	
�
    
como en Mauritania y en la mayoría de los 
países de la sub-región. En ellos, el diagnós-
Ɵco	
�
    prenatal	
�
    de	
�
    malformaciones	
�
    no	
�
    es	
�
    una	
�
    
prácƟca	
�
    común.

La HDC del recién nacido es una malforma-
ción	
�
    poco	
�
    diagnosƟcada	
�
    en	
�
    los	
�
    países	
�
    en	
�
    vía	
�
    
de desarrollo debido a la debilidad de la co-
bertura	
�
    técnica	
�
    y	
�
     la	
�
     insuficiencia	
�
    asistencial	
�
    
sobre	
�
    la	
�
    salud	
�
    maternal	
�
    e	
�
    infanƟl.	
�
    Ello	
�
    	
�
    facili-
ta la presentación tardía de  pacientes afec-
tos que sobreviven al período neonatal sin 
ser	
�
    diagnosƟcados11,12.

Las manifestaciones clínicas de aparición 
tardía derivarán de la ruptura del equilibrio 
entre el crecimiento del niño y la presencia 
de la malformación, ya sea por aumento de 
la demanda respiratoria o por el inicio de la 
bipedestación, que promueve el ascenso de 
las vísceras hacia el tórax.

La	
�
     dificultad	
�
     de	
�
     diagnosƟcar	
�
     esta	
�
     afección	
�
    
radica	
�
     en	
�
     su	
�
     rareza	
�
     (10	
�
     a	
�
     25%	
�
     de	
�
     las	
�
     HDC)	
�
    
y	
�
     en	
�
     la	
�
     poca	
�
     e	
�
     inespecífica	
�
     sintomatología	
�
    
acompañante2,	
�
    3,	
�
    5,	
�
    10,	
�
    15-­‐19. 

En Mauritania, Benin y en la mayoría de las 
regiones de África, la frecuencia de esta con-
dición	
�
    podría	
�
    ser	
�
    de	
�
    3	
�
    ó	
�
    4	
�
    casos	
�
    por	
�
    año20.

Circunstancias que facilitan el retraso en la 
presentación de estas HDC sería la facilidad 
de movilidad de las vísceras abdominales en-
tre	
�
    esta	
�
    cavidad	
�
    y	
�
    el	
�
    tórax	
�
    debido	
�
    a	
�
    un	
�
    orificio	
�
    
herniario ancho. En el lado derecho, además, 
el	
�
    hígado	
�
    actúa	
�
    con	
�
    efecto	
�
    amorƟguador	
�
    oclu-
sivo	
�
    durante	
�
    mucho	
�
    Ɵempo.

Los	
�
     síntomas	
�
    digesƟvos	
�
     como	
�
    vómitos	
�
    post-­‐
prandiales y rechazo del alimento, así como 
trastornos respiratorios (disnea y bronconeu-
monías	
�
    de	
�
    repeƟción),	
�
    son	
�
    muy	
�
    frecuentes.
La radiología simple, con visión toraco abdo-
minal, nos permite apreciar niveles hidroaé-
reos,	
�
    desaparición	
�
    de	
�
    la	
�
     línea	
�
    conƟnua	
�
    de	
�
    la	
�
    
cúpula	
�
    diafragmáƟca	
�
    y	
�
    desplazamiento	
�
    de	
�
    la	
�
    
silueta cardíaca. En ocasiones, estas imáge-
nes	
�
     plantean	
�
     un	
�
     diagnósƟco	
�
     diferencial	
�
     con	
�
    
quiste broncogénico, malformación adeno-
matoidea	
�
     quísƟca	
�
     pulmonar,	
�
     neumatocele,	
�
    
etc.4,	
�
    5,	
�
    9,	
�
    10,	
�
    18,	
�
    19. 

A veces la simple introducción de una sonda 
nasogástrica -que se visualizaría en el tórax- 
orienta	
�
     el	
�
     diagnósƟco.	
�
     PrácƟcamente	
�
     siem-
pre,	
�
    el	
�
    tránsito	
�
    esófago	
�
    gástrico	
�
     lo	
�
    confirma,	
�
    
permiƟendo	
�
    idenƟficar	
�
    la	
�
    víscera	
�
    herniada.

La	
�
     tomograİa	
�
     computarizada	
�
     puede	
�
     ser	
�
     úƟl	
�
    
en casos de presentación aguda (casos 3 y 5), 
ante	
�
     una	
�
     incerƟdumbre	
�
     diagnósƟca	
�
     y	
�
     para	
�
    
idenƟficar	
�
    malformaciones	
�
     asociadas	
�
     o	
�
     des-
alineación de los órganos sólidos18,	
�
    19,	
�
    21.

Desde	
�
    el	
�
    punto	
�
    de	
�
    vista	
�
    terapéuƟco,	
�
    la	
�
    única	
�
    
posibilidad de supervivencia de los niños con 
HDC detectada tardíamente es la corrección 
quirúrgica	
�
    del	
�
    defecto	
�
    diafragmáƟco	
�
    para	
�
    pre-
venir la desnutrición severa, complicaciones 
respiratorias, y la estrangulación y eventual 
perforación de la víscera herniada.

La introducción de una sonda nasogástrica, 
permite	
�
    no	
�
    sólo	
�
    el	
�
    diagnósƟco,	
�
    sino	
�
    también	
�
    
la descompresión gástrica, clave en el trata-
miento de los pacientes con HDC que pre-
sentan problemas respiratorios y afectación 
cardiovascular, debido a la distensión del es-
tómago intratorácico22.

La cirugía reparadora, laparotomía y toraco-
tomía en la serie de África, debe ser rápida, 
sin problemas, buscando una reposición ana-
tómica lo más normal posible8,	
�
     19,	
�
     23,	
�
     24-­‐29. Por 
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ello, y para evitar eventual desarrollo de En-
fermedad	
�
     por	
�
     Reflujo	
�
     Gastroesofágico	
�
     en	
�
     el	
�
    
futuro,	
�
     asociamos	
�
     sistemáƟcamente	
�
     una	
�
     re-
construcción de la unión esófagogástrica. Por 
el mismo razonamiento efectuamos apendi-
cectomía	
�
    profilácƟca.	
�
    

La corrección por toracoscopia o laparosco-
pia,	
�
    como	
�
    se	
�
    uƟlizó	
�
    en	
�
    los	
�
    3	
�
    pacientes	
�
    inter-
venidos en el hospital de referencia de Las 
Palmas, representa un adelanto importante 
y	
�
     consƟtuye	
�
     un	
�
     factor	
�
     de	
�
    mejor	
�
     pronósƟco.	
�
    
Ello, de momento, no ha sido posible en los 
países de desarrollo inferior30,	
�
    31,	
�
    32.

La tolerancia crónica de la malformación y la 
idoneidad de la capacidad pulmonar residual 
son dos factores importantes que determi-
nan un curso post-operatorio más favora-
ble27-­‐29. La presentación tardía es de por sí un 
factor	
�
     de	
�
    buen	
�
    pronósƟco	
�
    para	
�
     estos	
�
     niños,	
�
    
especialmente si no hay malformaciones aso-
ciadas24-­‐29.
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