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Resumen

La hernia diafragmatica de aparicién tardia representa del 5% al 25% de las hernias diafragmaticas
congénitas, la aparicién maés alla del periodo neonatal es infrecuente, el diagnostico se inicia ante la
sospecha clinica y el tratamiento es quirtrgico, teniendo buen prondstico a corto y largo plazo.

Se analizaron retrospectivamente tres casos en el periodo de seis meses en una institucion de refe-
rencia en pediatria para determinar la incidencia de la presentacién tardia de CDH para el diagnéstico
precoz. La edad de los pacientes oscilé entre 1,8 meses a 8 afios. Los tres de sexo femenino, presen-
tando dos del lado derecho y uno del lado izquierdo. Los diagndsticos fueron hechos por radiografia de
térax y tomograffa axial computarizada.

La hernia diafragmatica de aparicién tardia es infrecuente, la sospecha clinica es importante para el
diagnéstico ya que puede ser una condicién que amenaza la vida. A diferencia de la hernia diafragma-
tica congénita en etapa neonatal de mal prondstico, ésta es de buen prondstico. En esta poblacién fue
més comun en nifias y del lado derecho contrario a lo descrito usualmente en la literatura. El diagnds-
tico precoz y el tratamiento adecuado favorecen un buen prondstico.
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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 diafragmatica de inicio tardio representa 5% a 25% de hérnia diafragmatica congénita, a
aparéncia para além do perfodo neonatal é raro, o diagndstico é iniciada suspeita clinica eo tratamento
é cirtrgico, com bom progndstico a curto e longo prazo.

Analisamos, retrospectivamente, trés casos no periodo de seis meses em uma instituicdo de re-
feréncia em pediatria para determinar a incidéncia de apresentacéo tardia de HDC para o diagndstico
precoce. A idade dos pacientes variou de 1,8 meses a 8 anos. Os trés da fémea, apresentando dois do
lado direito e um do lado esquerdo. Os diagndsticos foram feitos por radiografia de térax e tomografia

axial computadorizada.

A hérnia diafragmatica de inicio tardio é infrequente, a suspeita clinica é importante para o diag-
ndéstico, uma vez que pode ser uma condi¢do com risco de vida. Ao contrario da hérnia diafragmatica
congénita no estdgio neonatal com progndstico ruim, esse progndstico é bom. Nesta populacéo era
mais comum em meninas e no lado direito, ao contrario do que é usualmente descrito na literatura. O
diagnéstico precoce e o tratamento adequado favorecem um bom prognéstico.

Palavras-chave: Hérnia diafragmaética — Eventacdo — Plastico

Introduccidén

La hernia diafragmatica congénita (CDH) es
una malformacién compleja, asociada con alta
mortalidad'. La supervivencia depende de facto-
res principales como el grado de hipoplasia y la
presencia de defectos congénitos, especialmente
cardiovasculares y cromosopatias?. Hasta el 40%
de los recién nacidos con CDH tiene una 0 mas
malformaciones, y aproximadamente la mitad
de ellos son cardfacas'. El defecto més frecuente
ocurre en la regién 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 eventracidon son manifestaciones muy raras’.

La mayorifa de veces el diagndstico de hernia
diafragmatica es un hallazgo incidental, al reali-
zar radiograffas de térax en un sindrome de difi-
cultad respiratoria o en cuadros febriles. Muchos
pacientes son asintomaticos, pero el hecho que
la segmentacién bronquial y la multiplicacién
alveolar se prolonga hasta los 8 afios de edad y
que la ocupacién parcial del hemitérax va en de-
trimento directo del desarrollo completo de ese
pulmén, se plantea la discusién acerca de la in-
dicacién y oportunidad de la correccién quirtr-
gica de esta patologfa. Esto plantea diferentes
situaciones para un abordaje adecuado frente a
los principales fenémenos dados como son la di-
ficultad respiratoria, hipoxemia e hipercarbia. La
presentacion congénita tardfa a diferencia de las
manifestaciones en etapa neonatal varfa con sin-

tomatologfa menos aguda e inespecifica y gene-
ralmente el diagndstico es circunstancial. El tra-
tamiento es quirtrgico corrigiendo el defecto y el
prondstico a corto y largo plazo es excelente!?.

Presentacion de los casos

Caso 1:

Escolar de sexo femenino de 8 afios de edad,
que asiste al servicio de consulta externa del
Hospital Infantil Napoleén Franco Pareja, remiti-
do de San Basilio de Palenque, con radiograffa de
térax que muestra elevacién de hemidiafragma
derecho. El paciente al momento de la consulta
estaba asintomatico pero un mes antes presenté
sintomas respiratorios bajos dados por rinorrea,
tos y dificultad respiratoria que motivaron la so-
licitud de la radiografia de térax para descartar
neumonia y que cedieron después de tratamien-
to médico.

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

Con la anamnesis, los hallazgos del examen
fisico y de la radiograffa de térax, (Figura 1) que
mostré marcada elevacién del hemidiafragma
derecho se realiz6 impresién diagnéstica de
eventracion diafragmatica y se solicité escano-
graffa de térax para corroborar diagndstico.
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La tomograffa axial computarizada (TAC) de
térax (Figura 2) mostré cambios compatibles con
eventracion diafragmatica y fue remitido a ciru-
gia pediéatrica para valoracién. A la fecha actual
la nifia evoluciona asintomatica, el servicio de

cirugfa pediatrica concluye elevacién diafragma-
tica moderada, por lo cual considera no ameritar
cirugia y continuar manejo conservador median-
te vigilancia periddica estricta.

Figuras 1y 2. Radiograffa de térax y tomografia axial computarizada, Se observan arcos costales horizontales y
asas intestinales en el hemitérax derecho, y la silueta cardiaca esté desplazada hacia el hemitérax izquierdo.

Caso 2:

Paciente escolar de 8 afios de edad, sexo fe-
menino, previamente sana, con cuadro clinico de
aproximadamente 15 dfas de evolucién, quien
consultd 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 fisico se destaca disminucién de
murmullo vesicular en base pulmonar izquierda,
por lo cual se hace sospecha clinica de neumonfa y
se realiza como estudio complementario radiogra-
ffa de térax, donde se encuentra, imagen sugestiva

de asas intestinales en hemitérax izquierdo. Ante
hallazgos sugestivos de defecto diafragmatico so-
licitan TAC de térax (Figura 3), donde se informa
eventracién diafragmatica con presencia de asas
intestinales a nivel de térax, decidiendo remisién
a cirugfa pediétrica, servicio que solicita, radiogra-
ffa de transito intestinal contrastado, confirméan-
dose diagnéstico con dicho estudio.

Por lo anterior, se realizd cirugfa correctora,
con reduccién de asa de intestino delgado, co-
lon y bazo. La escolar tuvo buen postoperatorio,
siendo dada de alta, con adecuada condicién
clinica, continuando vigilancia estricta ambula-
toria.
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Figura 3. Reconstrucciéon coronal de TAC de térax,
estdmago en cavidad abdominal, asa intestinal
y epipléon herniados hacia el térax.

Caso 3:

Paciente femenino de 18 meses de edad quien
ingresa a la institucién con cuadro clinico de 1
mes de evolucién de sintomatologia respirato-
ria manejada con salbutamol inhalado y radio-
graffa de térax (Figura 4) que evidencia hallazgo
sugestivo de hernia diafragmética corroborada
con TAC de térax simple y contrastado (Figura 5)

confirmando presencia de hernia hiatal por enro-
llamiento en cdmara géstrica en su totalidad en
cavidad toracica requiriendo manejo quirdrgico.

Presentd evolucién favorable, sin signos de
dificultad respiratoria, tolerando alimentacién
enteral. Debido a la evolucién favorable se da
egreso médico con recomendaciones y signos de
alarma.

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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Discusion

La hernia diafragmética 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 nacimientos®. La aparicién luego del
periodo neonatal varfa de 5% hasta 30%. Existe me-
nor incidencia entre los afroamericanos. De estos
pacientes el 60% aproximadamente ocurre de for-
ma aislada sin otras anomalfas congénitas. La her-
nia diafragmatica congénita de presentacién tardia
(CDH) se ha definido como la entidad diagnostica-
da después del periodo neonatal debido a sinto-
mas iniciales después del perfodo neonatal o casos
asintomaticos que se encuentran en el examen ra-
dioldégico de rutina del térax después del periodo
neonatal. Constituye una rara anomalfa congénita
del diafragma que se presenta debido a una em-
briogénesis deficiente con atrofia de las fibras mus-
culares del diafragma, transformacién de conjunti-
va y pérdida del tono muscular. Es més 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 gestacién
como la rubéola y el citomegalovirus, displasia es-
péndilotoracica de Jarcho-Levin, malformaciones
como hipoplasia pulmonar, secuestro pulmonar,
cardiopatfa congénita, ectopia renal y vélvulo gés-
trico, enfermedades cromosémicas y diversas mio-
patias y anomalias de la médula espinal??.

La etiologia sigue siendo material de estudio,
siendo de causa multifactorial, la base embriol6-
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 toréacica cuando regresa del celoma ex-
traembrionario del ombligo. Otra hipétesis es la
hipoplasia pulmonar como factor fisiopatoldgico
de la hernia diafragmatica'*.

Una debilidad en el diafragma puede causar
eventracion y puede ser confundido con una her-
nia diafragmética. La eventracién diafragmética
es mas comin en el lado derecho y no esté aso-
ciado con hipoplasia pulmonar. Mientras que la
ausencia completa del diafragma puede produ-
cir una agenesia diafragmatica y una agenesia
e hipoplasia pulmonar. Independientemente de
la base, un defecto en el diafragma hace que las
visceras abdominales hernien en la cavidad to-

racica, resultando en un pulmén con desarrollo
anormal. Esta Puede ser agravado atiin més por el
subdesarrollo ventricular izquierdo, la hipertrofia
ventricular derecha y la disfuncién ventricular'”.

Formas sindrémicas de CDH puede aparecer
como un defecto de nacimiento aislado o aso-
ciacién con otras anomalfas no relacionadas con
hernia. Algunas anomalfas incluyendo hipoplasia
pulmonar, anomalfas en posicién, malrotacién
intestinal y conducto arterioso permeable son ti-
picamente considerados efectos secundarios de
CDH y no se consideran motivos de clasificacién
como no aislados CDH. Hallazgos comunes aso-
ciados con CDH incluyen anomalias cardiovascu-
lares, anomalias del SNC, y anomalias genitouri-
narias y/o renales. Algunos individuos con CDH
no aislada tienen patrones de anomalias que su-
gieren fuertemente un sindrome genético especi-
fico. En los pacientes con CDH para los cuales un
diagndstico sindrémico, los més frecuentes son:
sindrome de Fryns (MIM 229850). Sin embargo,
los informes de individuos con fenotipos tipo
Fryns Asociadas con anomalias cromosdémicas
incluidas Duplicacién de 1g24-q31.2; Supresién
de la parte terminal De 6q, 8p23,1 y 15q26; Y tri-
somfia parcial 22- Sugiere que algunos casos de
CDH atribuido a este sindrome recesivo es pro-
bable que representen genocopias de este tras-
torno. Muchos de los sindromes asociados con
CDH tienen patrones de herencia mendeliana vy,
en muchos casos, la localizacién y/o la identidad
del gen causante es desconocida’®.

Los casos con higado en térax tienen peor su-
pervivencia. La posicién intratoracica del estéma-
go tiene menos valor para este propdsito. Cuando
el diagndstico se hace en el tGtero, la amniocente-
sis se realiza a menudo para detectar alteraciones
cromosdmicas y puede ayudar a estimar la madu-
rez pulmonar. Después del nacimiento, el diagnds-
tico se hace facilmente sobre la base de sintomas
y signos fisicos. Una radiograffa simple de térax
y abdomen informan de la posicién de la hernia
visceral. Los gases en la sangre y el estado del pH
reflejan la eficiencia de intercambio de gases. La
ultrasonograffa del corazdén es necesaria para des-
cartar las malformaciones asociadas, por la medi-
cién del “shunt” de derecha a izquierda y para es-
timar la gravedad de la hipertensién pulmonar®®.

La colocacion de un catéter nasogastrico en
el estémago antes de la radiograffa del térax y el
abdomen puede ayudar a localizarlo o para de-
tectar el desplazamiento esofdgico. En algunos
raros casos, los rayos X pueden sugerir una mal-
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formacién quistica en el pulmén, pero de nue-
vo la posicién del estémago y el contorno de las
burbujas de gas intraabdominales facilita la dis-
tincién de ambas condiciones!?’.

La presentacién tardia de CDH es poco fre-
cuente. Los numerosos informes casos de nifios
mayores se han citado a menudo como presenta-
ciones Unicas o hallazgos inusuales. La presenta-
cién poco después del nacimiento suele presentar
pocos problemas de diagndstico, aunque estan
asociados con varias dificultades de gestién. En
contraste, el diagndstico de CDH de presentaciéon
tardfa puede ser un reto debido a sus diversas
presentaciones. Los sintomas y signos estan lejos
de ser especificos y superponen otra patologfa® .

Algunas investigaciones sugieren que la co-
rreccion de los defectos diafragméticos no es
urgencia en los nifios mayores, Sin embargo, la
gran mayorfa de los cirujanos pediatricos aconse-
jan Correccién quirdrgica sin demora una vez que
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En nuestros pacientes, debido a la demora
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ma en el lado del defecto, se decidié toracotomia
para tener mayor campo quirdrgico.
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