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La fusión hepatopulmonar constituye una anomalía congénita 
extremadamente rara, asociada a una elevada morbimortalidad y 
a una fisiopatología aún no completamente comprendida. Por este 
motivo, resulta de gran relevancia el reporte del caso titulado “Desafío 
en el manejo quirúrgico de la fusión hepato-pulmonar”, entidad que no 
únicamente se asocia con la hernia diafragmática, sino también con 
hipoplasia pulmonar y anomalías vasculares complejas.
 
Se estima que la incidencia de la hernia diafragmática congénita 
varía entre 2.4 y 4.2 por cada 10,000 nacimientos en todo el mundo. 
Siendo las lesiones del lado izquierdo las más comunes, y las del lado 
derecho las más raras y además las más complejas, no solo por las 
estructuras involucradas, sino también por el escaso número de casos 
reportados. Según el reciente reporte de Laamiri, S. et al., 2025, la 
hernia diafragmática derecha afecta a 3 de cada 1000 pacientes (1) 

y usualmente se caracteriza por presentar fusión fibrovascular entre el 
parénquima pulmonar y el hígado herniado. (2) 

 
La literatura coincide en que esta patología presenta singularidades y 
complejidades en el diagnóstico y el tratamiento debido a la intrincada 
anatomía involucrada, por lo que ha sido y continúa siendo un desafío 
significativo para el equipo médico. En la mayoría de los casos, el 
diagnóstico definitivo se establece durante la exploración quirúrgica o 
mediante la toracoscopia diagnóstica (3–5). Esta dificultad diagnóstica 
resalta la importancia de mantener un alto grado de sospecha clínica en 
neonatos con dificultad respiratoria y hallazgos imagenológicos atípicos.

En este contexto, la angiotomografía computarizada con 
reconstrucción tridimensional desempeña un papel fundamental para 
la comprensión detallada de la anatomía, la identificación de la red 
vascular comprometida y la determinación del grado de fusión entre 
el hígado y el pulmón. El uso de esta ha demostrado contribuir de 
manera significativa a la planificación quirúrgica y a la reducción de 
complicaciones intraoperatorias (3,4,6).
 
En cuanto al manejo de esta patología, no existe un esquema claro y 
se emplean diversos enfoques. Sin embargo, la reparación quirúrgica 
es fundamental, y su complejidad, así como la técnica utilizada, varían 
según el grado de fusión y el compromiso vascular detectado. Entre los 
desafíos más frecuentes durante la cirugía se encuentran la dificultad 
para distinguir el tejido involucrado de las estructuras vasculares 
circundantes. Por ello, la técnica puede ir desde pneumonectomías 
parciales, resecciones hepáticas, lobectomías pulmonares, 
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separaciones parciales, hasta suturas diafragmáticas. 

(7,10,11) Varios informes indican que el pronóstico en estos 
casos es reservado; muchos pacientes fallecen en el 
intraoperatorio y posoperatorio por complicaciones 
como insuficiencia respiratoria, sangrado, falla 
cardíaca, trombosis de la vena cava o hipertensión 
pulmonar. (8,10,11)

Este reporte de caso destaca la importancia de incluir 
esta patología en el diagnóstico diferencial de neonatos 
con dificultad respiratoria que necesitan soporte 
ventilatorio. También enfatiza el rol de los estudios de 
imagen avanzados en el diagnóstico de neonatos con 
sospecha de hernia diafragmática congénita atípica 
y dificultad respiratoria severa. Además, subraya el 
valor del manejo multidisciplinario que involucra cirugía 
pediátrica, cardiología y neumología, una estrategia 
que ha demostrado mejorar los resultados clínicos y 
reducir la mortalidad en estos pacientes complejos. (6,9).

Finalmente, consideramos que este reporte destaca 
la necesidad de fortalecer los registros nacionales, 
regionales e internacionales sobre fusión hepatopulmonar 
y hernia diafragmática congénita. La recopilación 
sistemática de información permitirá avanzar hacia una 
mejor comprensión de su fisiopatología, así como al 
desarrollo de herramientas diagnósticas y terapéuticas 
más eficaces que contribuyan a reducir la mortalidad 
asociada a esta patología.
 
Felicitamos a los autores por compartir este caso y por 
su valiosa contribución al conocimiento de una entidad 
rara, con escasos casos documentados, fomentando 
la investigación colaborativa y la educación médica 
continua en el abordaje de anomalías congénitas 
infrecuentes.


