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Resumo 

As anomalias congénitas do diafragma (ACD) dão habitual-
mente sintomatologia no período neonatal; embora 5 a 30% se 
possam manter sob uma forma latente e virem a ter uma apresen-
tação tardia. 

Os A.A. efectuam uma revisão retrospectiva das ACD inter-
nadas na UCIP do H.D.E. num período de 41 meses (4 hérnias 
de Bochdalek, 2 eventrações, 1 hérnia transhiatal e 1 hérnia de 
Morgagni). Em nenhum dos casos houve sintomatologia neonatal 
sugestiva, tendo a idade média do diagnóstico sido de 6.6 meses 
(mínimo 1 mês — máximo 18 meses). 

Em 75% dos casos (6) havia sintomatologia prévia recorren-
te inespecífica (3 do aparelho respiratório, 2 do digestivo e 1 de 
ambos), tendo 3 crianças (37.5%) má evolução ponderal. 

Todos foram sujeitos a cirurgia, com boa evolução em 7 
casos (87.5%). 

Verificou-se 1 óbito (a criança mais jovem), caso em que a 
uma eventração gigante se associava uma hipoplasia pulmonar 
grave. 

Palavras-Chave: Anomalias congénitas do diafragma, Hér-
nias diafragmáticas congénitas, Apresentação tardia. 

Summary 

Delayed Presentation of Congenital 
Diaphragmatic Malformations 

The Congenital Diaphragmatic Malformations (CDM) 
diagnosis is usually made during the neonatal period; although 5 
to 30% may be kept under a latent form and have a late 
presentation. 

The authors made a retrospective study of the 8 CDM 
hospitalised in the Intensive Care Unit (UCIP) of the H.D.E. 
during a period of 31 months (4 Bochdalek hernias, 2 eventrations, 
1 hiatal hernia and 1 Morgagni hernia). 

None of the children had suggestive symptoms during the 
neonatal period. 

The diagnostic mean age was 6.6 months (min. 1 — max. 18 
months). 
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Six patients (75%) had recurrent non-specific previous 

symptoms (3 patients with respiratory complains, 2 with digestive 

complains, and 1 with both. Failure to thrive was reported in 
three of the children (37.5%). 

All were submitted to corrective surgery and in 7 cases 

(87.5%) the pos-operatory period was good. The youngest patient 

died with pulmonary hipoplasy associated with a severe 
eventration. 

Key-Words: Congenital diaphragmatic malformations; 
Congenital diaphragmatic hernia, Late presentation. 

Introdução 

As hérnias diafragmáticas congénitas (HDC) são 
devidas a uma ausência ou defeito na fusão embriológica 
entre o «septum transversum» e a membrana pleuroperi-
toneal, o que se verifica entre a 8.' e a 10.a semana de 
gestação (1, 2).  Conforme o local anatómico do defeito de 
fusão as hérnias diafragmáticas podem ocorrer através da 
fenda esternocostal (hérnias retroesternais de Morgagni), 
através do hiato esofágico (hérnia do hiato) ou ainda 
através do hiato lombosagrado (hérnias postero-laterais 
de Bochdalek), com maior frequência à esquerda (2. ). 

Nas eventrações o diafragma está anatomicamente 
íntegro mas existe uma paralisia, atrofia ou ausência da 
sua muscularização (3). A apresentação clínica é seme-
lhante em qualquer dos casos sendo o diagnóstico dife-
rencial feito habitualmente no acto operatório (4). 

São anomalias com uma incidência calculada de 
1:2000 a 1:5000 nados vivos, frequentemente associadas 
a outras malformações, predominantemente a malrotação 
intestinal (3,  5). 

Na maior parte dos casos a sintomatologia é precoce, 
no período neo-natal, com um quadro clínico de dificul-
dades respiratória associada a um abdómen escavado 
secundário a um deslocamento dos orgãos abdominais 
para o tórax. A hipoplasia pulmonar associada é frequen-
te e determinante para o prognóstico. 
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Se não se verificar passagem de orgãos abdominais 
para o tórax a situação pode manter-se sem diagnóstico 
durante meses ou anos. Esta forma tardia de apresenta-
ção corresponde a 5 a 30% dos defeitos congénitos do 
diafragma (1,2' 3). Nestes casos a sintomatologia é inespe-
cífica e o diagnóstico frequentemente ocasional. Pode no 
entanto ocorrer sob a forma de episódio súbito de difi-
culdade respiratória ou de paragem cardiorespiratória, 
secundárias à deslocação de orgãos abdominais para o 
tórax (6). 

Material e Métodos 

Os A.A. efectuam uma revisão retrospectiva dos 
processos dos doentes com anomalias congénitas do 
diafragma (ACD), internados na Unidade de Cuidados 
Intensivos (UCIP) do Hospital de Dona Estefânia entre 
Maio de 1991 e Dezembro de 1994. 

Resultados 

Durante o período em estudo (41 meses) foram inter-
nados 1995 doentes na UCIP, sendo 1666 (83.5%) médi-
cos e 329 cirúrgicos (16.5%). Destes, 8 (2.5%) corres-
ponderam a anomalias congénitas do diafragma. 

No quadro 1 apresentam-se as características gerais 
da população em análise. A gravidez foi vigiada em 87.5% 
dos casos (7), duas das quais em consultas de alto risco 
(mãe idosa/obesidade — tromboflebites). Todos os partos 
foram hospitalares, de termo, tendo sido 2 distócicos 
(1 forceps e 1 cesariana). Um dos recém-nascidos neces-
sitou de internamento em Cuidados Intensivos Neo-
-natais, por asfixia moderada. O peso era adequado à 
idade gestacional em 7 dos 8 casos. 

A idade média do diagnóstico foi de 6.6 ± 5.2 meses 
(min. 1 — máx. 18 meses). Em 2 casos (25%) não se 
verificou qualquer sintomatologia prévia ao diagnóstico. 
Nos outros 6 casos, 3 (50%) tinham sintomatologia re-
corrente do aparelho digestivo (regurgitações / vómitos / 
alterações do trânsito), 2 (33.3%) do aparelho respira-
tório (dificuldade respiratória / infecções respiratórias 
baixas), e 1 de ambos. Em 3 casos a evolução ponderal 
era deficiente. Na altura do diagnóstico 7 crianças apre-
sentavam sintomatologia respiratória aguda ou agudizada. 

Em 7 doentes (87.5%) as teleradiografias do tórax 
(P.A. e perfil) e abdómen eram sugestivas do diagnósti-
co, que foi confirmado por exames ecográficos em 4 
casos e por estudo contrastado do aparelho digestivo 
superior em 2 casos. Num dos doentes (hernia do hiato) 
o diagnóstico foi feito por endoscopia digestiva alta, na 
sequência de estudo para uma situação de vómitos recor-
rentes. 

QUADRO 1 
Características dos doentes 

Sexo Idade Gravidez 
vigiada 

Parto 
Hospitalar 

Período 
Neo-Natal 

Sintomas 
Iniciais 

Tipo de 
Defeito 

Masc. 1 mês Sim Sim Regurgitação Regurgitação Eventração 
Frequente Frequente 

Masc. 2 meses Sim Sim Anoxia Não Bochdalek Esq. 
Alto Risco 

Fem. 3 meses Não Sim Normal Vómitos H. Hiato 
Má P. P. 

Fem. 4 meses Sim Sim Normal Dif. Resp. Rep. Bochdalek Dir. 
Vómitos 
Má P. P. 

Masc. 6 meses Sim Sim Normal Não Bochdalek Esq. 

Masc. 6 meses Sim Sim Normal Dif. Resp. Rep. Eventração 

Fem. 11 meses Sim Sim Normal Alt. trânsito Int. 	Bochdalek Esq. 
Alto Risco Má P. P. 

Fem. 18 meses Sim Sim Normal Inf. Resp. Rep. Morgagni 
(S. Down) 

Masc = Masculino — Dif. / Inf Resp. Rep. = Dificuldade / Infecções Respiratórias Repetição 
Fem = Feminino — Má P. P. = Má Progressão Ponderai — Alt. trânsito Int. = Alteração trânsito intestinal 
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Na maior parte dos casos observavam-se imagens 
hidro-aéreas, típicas, na radiografia do tórax (Figs. 1 
a 4). 

FIG. 1 — (Radiografia em P.A.) Hérnia de Bochdalek à direita 
Má definição da hemicúpula diafragmática dt.a. Ausência 
de sombra hepática no hipocôndrio dt.°. Imagens hidroaéreas 
nos 2/3 inferiores hemitórax dt.° e em continuidade com o 
abdómen. Desvio cardiomediastínico para a esquerda. 

FIG. 2 — (Radiografia em P.A.) Hérnia de Bochdalek à esquerda 
Hemitórax esquerdo ocupado por imagens hidroaéreas. 
Desvio cardiomediastínico para a direita. 

FIG. 3 — (Radiografia em P.A. e perfil) Hérnia de Morgagni 
e 4 

	

	Imagens hidroaéreas projectadas sobre a silhueta cardiome- 
diastínica e imagem gasosa bem visível no perfil, estabele-
cendo continuidade entre tórax e abdómen. 

Todas as crianças foram sujeitas a cirurgia (aborda-
gem por laparotomia em 7) que confirmou, em todos os 
casos, a existência de ACD: — 4 hérnias de Bochdalek 
(3 à esquerda — 1 à direita); — 2 eventrações (1 esquerda 
— 1 direita), 1 hérnia do hiato e 1 hérnia de Morgagni. 
Em 2 casos coexistia uma malrotação intestinal. 

A evolução foi boa em 7 casos (87.5%), tendo 6 
doentes (75%) sido sujeitos a ventilação mecânica, com 
uma duração média de 50 horas (min. 8 — máx. 96). 

Verificou-se um óbito, na criança de menor idade, 
em que uma eventração gigante à direita condicionava 
uma hipoplasia pulmonar grave. 

Discussão 

Não são frequentes as revisões sobre ACD de apre-
sentação tardia sendo mais comuns as descrições de 
casos isolados. Nas séries publicadas o número de doen-
tes e o período de tempo em análise foram: 7 doentes / 
14 anos; 2 doentes / 13 anos e 22 doentes / 6 anos (1, 2.3). 

 

Nesta série, contabilizando apenas as hérnias 
diafragmáticas de Bochdalek, a forma de apresentação 
tardia (n=4) corresponde a 14.3% das hérnias diafrag-
máticas internadas na Unidade de Recém-Nascidos de 
Alto Risco (URNAR) do Hospital de Dona Estefânia, no 
mesmo período de tempo (n=24). 

Na maior parte dos doentes a gravidez foi vigiada e 
em todos os casos o parto foi hospitalar, tendo mesmo 
um dos doentes estado internado em cuidados intensivos 
neonatais. Seguramente neste período não havia hernia-
ção do conteúdo abdominal para o tórax. 

A idade média do diagnóstico, no primeiro ano de 
vida, é idêntica à descrita em séries anteriores. De refe-
rir, no entanto, a existência de casos diagnosticados em 
idades mais avançadas e até mesmo em adultos ('• 3•'). 

A clínica prévia ao diagnóstico, tal como habitual-
mente descrito (1' 2' 7), teve um carácter crónico, recorrente 
e variado com predomínio de sintomatologia respiratória 
e gastrointestinal. Uma má evolução ponderal, presente 
em 37.5% dos doentes desta série, tem sido um elemento 
constantemente referido em outras séries (3,7). 

Em 25% dos casos os sintomas iniciaram-se de forma 
súbita e sem sintomatologia prévia. De salientar este tipo 
de apresentação, muitas vezes sob a forma de quadros 
clínicos graves: dificuldade respiratória, oclusão intes-
tinal ou paragem cárdio-respiratória, que se devem à 
súbita passagem dos orgãos abdominais para a cavidade 
torácica (6). 

O diagnóstico é essencialmente radiológico. A inter-
pretação cuidadosa da radiografia de tórax e abdómen 
permite habitualmente o diagnóstico diferencial com 
situações de condensação / pneumonia, pneumonia estafi- 
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locócica com pneumatocelos, pneumotórax, quisto pul-
monar, doença adenomatosa quística ou volvo intestinal 
(1, 2, 3, 8)

.  

Dado o carácter potencialmente intermitente da her-
fiação, pode haver radiografias anteriores perfeitamente 
normais, estando descritas situações em que, após visua-
lização da herniação, esta se tornar radiograficamente 
inaparente (3). A realização de radiogramas em posição de 
Trendlemburg, com compressão abdominal ou após colo-
cação de sonda nasogástrica pode ser importante para o 
diagnóstico, assim como a realização de ecografias e de 
estudo contrastado do aparelho digestivo (1, 2, 3, 8)

. 
 

Mesmo na ausência de sintomatologia é sempre ne-
cessária uma correcção cirúrgica do defeito diafragmático, 
evitando-se assim o risco de herniação súbita (3). 

O bom prognóstico da maioria destas situações está 
relacionado com a habitual inexistência de hipoplasia 
pulmonar associada (2). De facto o único caso com má 
evolução, na série que se apresenta, foi o da criança de 
um mês de idade, em que existia uma hipoplasia pulmo-
nar grave e em que a situação se comportou como uma 
forma de apresentação neonatal. 

A hipótese diagnóstica de malformação congénita do 
diafragma / hérnia diafragmática deve ser considerada 
sempre que, na radiografia de tórax, se visualizem níveis 
hidroaéreos, mesmo em crianças previamente assintomá-
ticas e/ou com anteriores radiografias de tórax normais ('.  

2, 
3' 8). Um elevado grau de suspeição na interpretação de 

uma radiografia de tórax é fundamental para o diagnós-
tico atempado deste tipo de malformações congénitas. 
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