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Resumo

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

Os A.A. efectuam uma reviso retrospectiva das ACD inter-
nadas na UCIP do H.D.E. num perfodo de 41 meses (4 hérnias
de Bochdalek, 2 eventragdes, 1 hérnia transhiatal e 1 hérnia de
Morgagni). Em nenhum dos casos houve sintomatologia neonatal
sugestiva, tendo a idade média do diagndstico sido de 6.6 meses
(minimo 1 més — maximo 18 meses).

Em 75% dos casos (6) havia sintomatologia prévia recorren-
te inespecifica (3 do aparelho respiratério, 2 do digestivo e 1 de
ambos), tendo 3 criancas (37.5%) md evolugdo ponderal.

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

Verificou-se 1 6bito (a crianca mais jovem), caso em que a
uma eventragdo gigante se associava uma hipoplasia pulmonar
grave.

Palavras-Chave: Anomalias congénitas do diafragma, Hér-
nias diafragmadticas congénitas, Apresentacdo 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. [ — 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.
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Introducao

As hérnias diafragmdticas congénitas (HDC) siao
devidas a uma auséncia ou defeito na fusdo embrioldgica
entre o «septum transversum» e a membrana pleuroperi-
toneal, o que se verifica entre a 8.* e a 10.* semana de
gestacdo 2, Conforme o local anatémico do defeito de
fusdo as hérnias diafragmaticas podem ocorrer através da
fenda esternocostal (hérnias retroesternais de Morgagni),
através do hiato esofigico (hérnia do hiato) ou ainda
através do hiato lombosagrado (hérnias postero-laterais
de Bochdalek), com maior frequéncia a esquerda ©.

Nas eventracdes o diafragma estd anatomicamente
integro mas existe uma paralisia, atrofia ou auséncia da
sua muscularizacdo ®. A apresentacdo clinica é seme-
lhante em qualquer dos casos sendo o diagnéstico dife-
rencial feito habitualmente no acto operatdrio ©.

Sdo anomalias com uma incidéncia calculada de
1:2000 a 1:5000 nados vivos, frequentemente associadas
a outras malformacdes, predominantemente a malrotagcdo
intestinal @9,

Na maior parte dos casos a sintomatologia € precoce,
no periodo neo-natal, com um quadro clinico de dificul-
dades respiratéria associada a um abdémen escavado
secunddrio a um deslocamento dos orgdos abdominais
para o térax. A hipoplasia pulmonar associada é frequen-
te e determinante para o progndstico.
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Se ndo se verificar passagem de orgdos abdominais
para o térax a situacdo pode manter-se sem diagndstico
durante meses ou anos. Esta forma tardia de apresenta-
¢do corresponde a 5 a 30% dos defeitos congénitos do
diafragma (-2 9. Nestes casos a sintomatologia € inespe-
cifica e o diagnéstico frequentemente ocasional. Pode no
entanto ocorrer sob a forma de episédio stibito de difi-
culdade respiratéria ou de paragem cardiorespiratoria,
secundarias a deslocacéio de orgdos abdominais para o
térax ©.

Material e Métodos

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

Resultados

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

No quadro 1 apresentam-se as caracteristicas gerais
da populagio em anélise. A gravidez foi vigiada em 87.5%
dos casos (7), duas das quais em consultas de alto risco
(mie idosa/obesidade — tromboflebites). Todos os partos
foram hospitalares, de termo, tendo sido 2 distécicos
(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 a
idade gestacional em 7 dos 8 casos.

A idade média do diagnéstico foi de 6.6 + 5.2 meses
(min. 1 — mé4x. 18 meses). Em 2 casos (25%) nio se
verificou qualquer sintomatologia prévia ao diagndstico.
Nos outros 6 casos, 3 (50%) tinham sintomatologia re-
corrente do aparelho digestivo (regurgitagdes / vomitos /
alteracdes do transito), 2 (33.3%) do aparelho respira-
tério (dificuldade respiratéria / infecgdes respiratorias
baixas), e 1 de ambos. Em 3 casos a evolugdo ponderal
era deficiente. Na altura do diagnéstico 7 criangas apre-
sentavam sintomatologia respiratéria aguda ou agudizada.

Em 7 doentes (87.5%) as teleradiografias do térax
(P.A. e perfil) e abdémen eram sugestivas do diagnosti-
co, que foi confirmado por exames ecogrdficos em 4
casos e por estudo contrastado do aparelho digestivo
superior em 2 casos. Num dos doentes (hernia do hiato)
o diagnéstico foi feito por endoscopia digestiva alta, na
sequéncia de estudo para uma situagdo de vomitos recor-
rentes.

QUADRO 1
Caracteristicas dos doentes
Sexo Idade Gravidez Parto Periodo Sintomas Tipo de
vigiada Hospitalar Neo-Natal Iniciais Defeito
Masc. 1 més Sim Sim Regurgitagdo Regurgitacdo Eventragdo
Frequente Frequente
Masc. 2 meses Sim Sim Anoxia Nio Bochdalek Esq.
Alto Risco
Fem. 3 meses Nio Sim Normal Vémitos H. Hiato
M4 P. P.
Fem. 4 meses Sim Sim Normal Dif. Resp. Rep. Bochdalek Dir.
Vémitos
M4 P. P.
Masc. 6 meses Sim Sim Normal Nio Bochdalek Esq.
Masc. 6 meses Sim Sim Normal Dif. Resp. Rep. Eventracdo
Fem. 11 meses Sim Sim Normal Alt. trénsito Int. Bochdalek Esq.
Alto Risco Ma P. P.
Fem. 18 meses Sim Sim Normal Inf. Resp. Rep. Morgagni
(S. Down)

Masc = Masculino — Dif. / Inf. Resp. Rep. = Dificuldade / Infecc¢des Respiratdrias Repeticdo
Fem = Feminino — Md P. P. = Md Progressdo Ponderal — Alt. transito Int. = Alteragdo trdnsito intestinal
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Na maior parte dos casos observavam-se imagens
hidro-aéreas, tipicas, na radiografia do térax (Figs. 1
a4).

FIG. 1 — (Radiografia em P.A.) Hérnia de Bochdalek a direita
M4 defini¢do da hemictpula diafragmadtica dt.*. Auséncia
de sombra hepitica no hipocéndrio dt.°. Imagens hidroaéreas
nos 2/3 inferiores hemitérax dt.° e em continuidade com o
abdomen. Desvio cardiomediastinico para a esquerda.

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

FIG. 3 — (Radiografia em P.A. e perfil) Hérnia de Morgagni
ed Imagens hidroaéreas projectadas sobre a silhueta cardiome-
diastinica e imagem gasosa bem visivel no perfil, estabele-

cendo continuidade entre térax e abdémen.

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

A evolucdo foi boa em 7 casos (87.5%), tendo 6
doentes (75%) sido sujeitos a ventilacdo mecanica, com
uma duracdo média de 50 horas (min. 8 — mix. 96).

Verificou-se um 6bito, na crianca de menor idade,
em que uma eventragido gigante a direita condicionava
uma hipoplasia pulmonar grave.

Discussao

Néo sdo frequentes as revisdes sobre ACD de apre-
sentagdo tardia sendo mais comuns as descrigdes de
casos isolados. Nas séries publicadas o nimero de doen-
tes e o periodo de tempo em analise foram: 7 doentes /
14 anos; 2 doentes / 13 anos e 22 doentes / 6 anos > ¥,

Nesta série, contabilizando apenas as hérnias
diafragmadticas de Bochdalek, a forma de apresentacdo
tardia (n=4) corresponde a 14.3% das hérnias diafrag-
madticas internadas na Unidade de Recém-Nascidos de
Alto Risco (URNAR) do Hospital de Dona Estefania, no
mesmo periodo 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 periodo ndo havia hernia-
¢do do conteddo abdominal para o térax.

A idade média do diagndstico, no primeiro ano de
vida, € idéntica a descrita em séries anteriores. De refe-
rir, no entanto, a existéncia de casos diagnosticados em
idades mais avancadas e até mesmo em adultos 7.

A clinica prévia ao diagndstico, tal como habitual-
mente descrito > 7, teve um cardcter crénico, recorrente
e variado com predominio de sintomatologia respiratéria
e gastrointestinal. Uma ma4 evolucdo ponderal, presente
em 37.5% dos doentes desta série, tem sido um elemento
constantemente referido em outras séries 7.

Em 25% dos casos os sintomas iniciaram-se de forma
stibita e sem sintomatologia prévia. De salientar este tipo
de apresentacéio, muitas vezes sob a forma de quadros
clinicos graves: dificuldade respiratéria, oclusdo intes-
tinal ou paragem cdardio-respiratéria, que se devem a
subita passagem dos orgdos abdominais para a cavidade
tordcica ©.

O diagnéstico € essencialmente radioldgico. A inter-
pretagdo cuidadosa da radiografia de térax e abdémen
permite habituaimente o diagndstico diferencial com
situagdes de condensacgdo / pneumonia, pneumonia estafi-
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locdeica com pneumatocelos, pneumotdrax, quisto pul-

monar, doenca adenomatosa quistica ou volvo intestinal
(1,2,3,8)

Dado o cardcter potencialmente intermitente da her-
niacdo, pode haver radiografias anteriores perfeitamente
normais, estando descritas situagdes em que, apds visua-
lizacdo da herniacfio, esta se tornar radiograficamente
inaparente . A realizagdo de radiogramas em posi¢do de
Trendlemburg, com compressdo abdominal ou apds colo-
cacdo de sonda nasogdstrica pode ser importante para o
diagnéstico, assim como a realizagdo de ecografias e de
estudo contrastado do aparelho digestivo 238,

Mesmo na auséncia de sintomatologia é sempre ne-
cessdria uma correc¢do cirdrgica do defeito diafragmatico,
evitando-se assim o risco de herniac@o subita ©.

O bom progndstico da maioria destas situagdes estd
relacionado com a habitual inexisténcia de hipoplasia
pulmonar associada ». De facto o tnico caso com mé
evolucdo, na série que se apresenta, foi o da crianca de
um més de idade, em que existia uma hipoplasia pulmo-
nar grave e em que a situacfio se comportou como uma
forma de apresentagdo neonatal.

A hipdétese diagndstica de malformacdo congénita do
diafragma / hérnia diafragmdtica deve ser considerada
sempre que, na radiografia de térax, se visualizem niveis
hidroaéreos, mesmo em criangas previamente assintoma-
ticas e/ou com anteriores radiografias de térax normais ‘"

23% Um elevado grau de suspeicio na interpretagdo de
uma radiografia de térax é fundamental para o diagnds-
tico atempado deste tipo de malformagdes congénitas.
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