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RELATO DE CASO

Hérnia diafragmadtica congénita de apresentagdo tardia:
uma possivel causa de dificuldade respiratoria aguda na crianga

Late-presenting congenital diaphragmatic hernia:
a possible cause of sudden respiratory distress in children

Jeferson F. Aital, Gabriela R. Zanolla!, Andréia Barcelos2, Leir Nascimento3,
Rogério Knebel3, Yvelise Verney*

Resumo

Objetivos: Enfatizar que os defeitos congénitos do diafragma
devem ser considerados no diagndstico diferencial da dificuldade
respiratdria de instalagdo stbita em criangas.

Métodos: Dois casos ilustrativos de criancas (com 2 anos de
idade) com hernia diafragmaética congénita de apresentacio tardia
que desenvolveram dificuldade respiratdria aguda e foram tratados
no Hospital Universitdrio de Santa Maria sdo relatados. A literatura
médica foi revisada para identificar relatos de casos e outros artigos
relacionados a hérnia diafragmatica congénita de apresentagao tar-
dia. Uma pesquisa computadorizada foi realizada com o uso do
banco de dados do MEDLINE para identificar as publicacdes
editadas nos dltimos 25 anos.

Resultados: Em ambos os casos, a avaliagdo clinica inicial e as
radiografias simples de térax foram interpretadas erroneamente
como outras doengas pleuropulmonares, tais como pneumotdrax e/
ou pneumatocele. Uma das criangas foi submetida a drenagem de
térax emergencial sem melhora clinica. A auséncia de sintomatolo-
gia respiratdria prévia que justificasse esse tipo de patologia moti-
vou uma investigag¢@o mais cuidadosa, com fibroendoscopia e serio-
grafia gastrintestinal. Essa investigacdo subsequente mostrou que a
causa era hérnia diafragmadtica congénita de apresentagao tardia.

Conclusdo: Ainda que muitas hérnias diafragmdticas que se
manifestam tardiamente tenham sintomas respiratérios cronicos,
algumas se apresentam agudamente. Uma maior atengdo € necessa-
ria a fim de evitar confusdo com outras patologias intratoracicas
como pneumatocele e pneumotorax, para que um diagndstico incor-
reto possa ser evitado. Uma interpretacdo erronea das radiografias é
provavel se a possibilidade de hérnia diafragmadtica ndo for conside-
rada, o que poderia resultar em aumento da morbidade. A atonia
géstrica pode ocorrer no periodo pds-operatdrio imediato.
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Abstract

Objective: To emphasize that congenital defects of the dia-
phragm should be considered in the differential diagnosis of sudden
onset of respiratory distress in children.

Method: Two illustrative cases of children (aged 2 years) with
late presenting congenital diaphragmatic hernia who developed
sudden respiratory distress and were managed at the University
Hospital of Santa Maria are reported. The medical literature was
reviewed to identify cases reports and other articles related to late
presenting congenital diaphragmatic hernia. A computerized search
was performed using the MEDLINE data base to identify papers
published within the last 25 years.

Results: In both cases the initial clinical examination and plain
chest X-rays were misinterpreted as another pleuropulmonary dis-
ease like pneumothorax/pneumatoceles. One of the children under-
went to emergency chest tube placement without clinical improve-
ment. The absence of respiratory symptoms that could justify this
kind of pathology motivated a more careful investigation, involving
fiberoptical endoscopy and intestinal seriography. This subsequent
investigation revealed that the cause was late-presenting congenital
diaphragmatic hernia.

Conclusion: Although many congenital diaphragmatic hernias
that present late have a history of chronic respiratory symptoms,
some of them present with acute symptoms. A higher degree of
attention is required to avoid confusion with other intrathoracic
conditions, such as pneumatoceles and pneumothorax, if an incor-
rect diagnosis is to be avoided. Misinterpretation of the radiographs
is likely if the possibility of a congenital diaphragmatic hernia is not
considered, and may result in increased morbidity. Gastric atony
may occur in the early postoperative period.
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Introducao

A herniagdo de visceras abdominais para o térax atra-
vés do hiato pleuroperitoneal é a forma mais comum de
Hérnia Diafragmatica Congénita (HDC) como também a
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mais séria. A maioria destes pacientes apresentam sinto-
mas logo apdés o nascimento, porém 5 a 10% podem
manifestar essa anomalia congénita tardiamente ou, mes-
mo, nunca expressa-lal-2,

Dadas as potenciais complica¢des da HDC de apresen-
tacdo tardia (encarceramento, estrangulamento de visce-
ras herniadas e até morte subita), preconiza-se o tratamen-
to cirdrgico logo que possivel. O objetivo desse trabalho é
mostrar que os defeitos congénitos do diafragma devem
ser considerados na abordagem diagndstica da dificuldade
respiratdria de instalagdo sibita em criangas.

Métodos

Sao relatados os casos clinicos de duas criangas com
idades de dois anos e sete meses e de dois anos e oito
meses, que foram encaminhadas ao Pronto Atendimento
Pediatrico do Hospital Universitirio de Santa Maria/RS,
com sinais de insuficiéncia respiratdria aguda. O quadro
clinico e radiolégico foi inicialmente atribuido a outras
patologias pleuropulmonares, mas a investigacdo diag-
nostica final mostrou ser ele devido a presenca de HDC de
manifestacdo tardia.

Relato dos Casos

Caso1: P.R.S.S., 2 anos e 7 meses, masculino, branco,
natural e procedente de Santa Maria/RS, chegou ao PA
Pediatrico do HUSM com histéria de hé cerca de 5 horas,
apo6s alimentar-se, ter iniciado com dor abdominal difusa,
tosse persistente e angustia respiratoria. Historia pregres-
sa: crianga previamente higida. Exame fisico: bom estado
geral, eutrdfica, hidratada, taquipnéica, com MV abolido
no hemitérax esquerdo a ausculta pulmonar. O RX de
térax mostrou uma imagem de hipertransparéncia no he-
mitérax esquerdo, sugerindo uma doenga pleuropulmonar
aguda tal como pneumatocele e/ou pneumotérax. Na fi-
brobroncoscopia, foi afastada a hipotese de aspiracdo de
corpo estranho. A seguir, realizou-se a drenagem tordcica
a esquerda, mas a crianca permaneceu com dificuldade
respiratdria. Foi passada uma sonda nasogéstrica de demo-
ra, seguindo-se de melhora clinica e radiol6gica do qua-
dro. Ao ser liberada a via oral a crianga reiniciou com
desconforto respiratdrio, vomitos e agitacao. Rx de térax
de controle mostrou dreno de térax bem posicionado,
aumento da hipertransparéncia no hemitérax esquerdo,
desvio do mediastino para a direita e imagem sugestiva de
alca intestinal no hemitérax correspondente (Figura 1). No
pré-operatdrio, quando o dreno de térax foi retirado, houve
a exteriorizagdo de epiplon pela incisdo cirtrgica (Figura
2), confirmando a presenca de visceras abdominais dentro
do hemitoérax esquerdo, ou seja, uma HDC. A cirurgia para
corre¢do da HDC, por via de acesso abdominal, constatou
um defeito pdstero-lateral do diafragma com herniag¢do do
estdbmago, célon e bagco. No pds-operatdrio, a crianga
desenvolveu quadro de atonia géstrica, permanecendo
com drenagem nasogétrica por 1 semana. Recebeu nutri-
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Figura 1 - Rx de controle ap6s drenagem tordcica mostrando
persisténcia da imagem cistica hipertransparente

cdo parenteral por 10 dias, até restabelecer boa aceitagdo
da via oral. Obteve alta hospitalar no 15° PO.

Caso 2: A.C.S., 2 anos e 8 meses, masculino, branco,
natural e procedente de Santa Maria/RS, encaminhado ao
PA Pediitrico do HUSM com suspeita radioldgica de
pneumotdérax ou pneumatocele. A histdria era de gemén-
cia, taquipnéia e dispnéia ha 1 dia. Os antecedentes eram
gripe e desnutri¢do, sem sintomas gastrintestinais relaci-
onados. Ao exame, a crianga apresentava-se hidratada,
desnutrida de II grau, taquidispnéica, com MV abolido no
hemitérax esquerdo. Apds sondagem nasogdstrica, solici-
tou-se um novo RX de térax, com contraste de bario
injetado através da SNG, o qual evidenciou a presenca do
estdmago no hemitérax esquerdo, que correspondia a

Figura 2 - Exteriorizagdo do epiplon pelo orificio de drenagem
tordcica
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imagem de hipertransparéncia, de contornos regulares,
vista no RX da admissao hospitalar (Figura 3). Firmado o
diagnéstico de HDC, a conduta foi a imediata intervencao
cirdrgica para corrigir o defeito diafragmético. Submetido
a laparotomia subcostal a esquerda, confirmou-se a exis-
téncia de defeito diafragmatico pdstero-lateral, de cerca de
3 cm de didmetro, com angulo esplénico do célon, bago e
todo o estdmago herniados (Figura 4). A SNG foi retirada
no 3° PO e a via oral restabelecida no dia seguinte. Alta no
7° PO em bom estado geral.

-

Figura 3 - Contraste baritado delineando esdfago e localizando
fundo gastrico em hemitérax direito; a imagem de
hipertransparéncia corresponde ao estdmago intra-
tordcico

Discusséio

Cinco a 10% das hérnias diafragmadticas congénitas
podem ter uma apresentacdo tardia. As manifestacdes
clinicas s@o bastante varidveis, o que dificulta o seu pronto
diagndstico, especialmente, na urgéncia. O tratamento
inapropriado desta patologia, confundindo-a com um der-
rame pleural ou pneumotdrax, pode resultar na colocacio
de um dreno tordcico dentro de uma viscera e, conseqiien-
temente, um pior progndstico destas criancas. A HDC
pode estar associada a outras malformacdes congénitas
concomitantes, sendo a ma rotacdo intestinal a mais fre-
qliente, a qual ocorre em 6 a 81% de todos os casos
relatados na literatura?.

As HDC de apresentacdo tardia podem ser divididas
em dois grupos: 1 - o defeito diafragmatico tem o seu
orificio tamponado por um saco hernidrio ou viscera
s6lida; os sintomas irdo ocorrer quando houver ruptura do
saco ou aumento subito da pressdo intra-abdominal; 2 - a
herniacdo ja estd presente, porém assintomatica ou com
sintomas subagudos de longa duragdo, isto €, infeccdes
respiratorias recorrentes. Clinicamente, manifesta-se quan-
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do ocorre complicacao por vélvulo ou estrangulamento do
conteddo hernidrio. Nos dois grupos ndo existe uma sinto-
matologia especifica que permita uma caracteriza¢io do
quadro clinico. Os pacientes do grupo 1 podem demonstrar
radiografias de térax prévias normais®. Na nossa casuisti-
ca, os defeitos diafragmaticos nao possuiam saco hernia-
rio e ndo havia mé rotagdo intestinal associada.

E importante lembrar que a HDC pode se manifestar
para além do periodo neonatal, caso contririo, o seu
diagnéstico provavelmente serd retardado e confundido
com pneumonias, pneumatoceles, pneumotorax, derrame
pleural, malformagdo adenomatéide cistica, seqiiestros
pulmonares, eventragdo diafragmatica e hérnia de hiato
esofagico. Por ser uma condig@o pouco comum, geralmen-
te a investigacdo é complementada com a solicitagdo de
exames radioldgicos contrastados do trato gastrintestinal
e tomografia computadorizada’. O diagnéstico diferencial
da HDC de apresentagdo tardia com outras afeccdes pleu-
ropulmonares que causam desconforto respiratorio pode
ser feito com a realizac¢do de um RX de térax apds sonda-
gem nasogdstrica. Berman et al. relatam que o estdmago é
a viscera mais comumente herniada (68% dos casos) e, na
vigéncia de insuficiéncia respiratéria aguda, geralmente, é
a tinica viscera herniada (80% dos casos)!. A confirmagao
da posicdo géstrica dentro da cavidade pleural pode ser
obtida pela injecdo de contraste baritado pela sonda naso-
gastrica. No caso 1, a imagem radiolégica sugeria pneu-
motorax e o hemitérax esquerdo foi prontamente drenado.
Devido a persisténcia da sintomatologia, suspeitou-se de
HDC de apresentag@o tardia. No caso 2, os achados do RX
de térax também eram sugestivos de pneumotdrax, e/ou
pneumatocele, mas como ja havia o antecedente do caso 1,
a hipétese de HDC foi incluida no diagnéstico diferencial.
Sugestivamente, essa crianca apresentava antecedentes de
infeccdes respiratérias e desnutrigdo. A posicdo gastrica
intra-tordcica foi confirmada com inje¢do de pequena
quantidade de bario pela SNG.

Figura 4 - Defeito diafragmatico pdstero-lateral
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As complica¢des da HDC sdo a obstrucdo intestinal,
insuficiéncia cardiorrespiratdria e isquemia intestinal. O
tratamento cirdrgico estd indicado na confirmacdo do
diagnéstico, mesmo quando ocasional®’. A via de acesso
recomendada para herniorrafia diafragmatica é a abdomi-
nal, pois permite, também, a correcio da ma rotagcdo
intestinal associada®. O emprego da videolaparoscopia
endoscdpica para o reparo da HDC € uma inovagdo no
tratamento cirtrgico e tem como vantagens diminui¢ao da
dor pés-operatdria, alta hospitalar precoce e melhor esté-
tica da ferida operatéria®. A colocacio de dreno torcico
ipsilateral € controversa, alguns autores mostram que essa
conduta ndo resulta em aumento da expansibilidade do
pulmio hipoplasico!?. A complicagdo pés-operatéria mais
comumente relatada € a atonia gastrica. No relato de
Weber et al., ela ocorreu em 58%3 dos casos de HDC de
apresentacdo tardia, necessitando drenagem nasogéstrica
prolongada e instituicdo de nutricdo parenteral, e, até
mesmo, uma nova intervencdo em 4 pacientes!!. Nosso
paciente que apresentou atonia gastrica (caso 1) foi aquele
em que o diagnéstico foi mais demorado, e o estdmago
permaneceu dentro do térax cerca de 48 horas, o que
sugere alguma correlacdo entre o tempo de sofrimento
visceral e a alteracdo da motilidade gdstrica.

Conclusao

A apresentacdo da hérnia diafragmatica congénita em
pré-escolares abrange um pequeno grupo de pacientes
com sintomatologia prévia respiratoria e gastrintestinal
pouco significativa. E um quadro clinico de instalagdo
subita e com grande potencial de complicagdes fatais.
Deve ser lembrado no diagnéstico diferencial de patologi-
as intrapleurais, pois a interpretagdo incorreta do RX de
torax pode resultar em diagnéstico equivocado e conduta
terapéutica ineficaz.
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