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Hernia diafragmatica posterolateral congénita con riidn
intratoracico. Reporte de un caso neonatal

Drs. Ezequiel Trejo-Scorza, Luis Medina-Gonzalez, Carlos José Trejo-Scorza, Jesus Alvarado Sanabria,
Juana Lacoa.

Departamento de Pediatria de la Maternidad “Concepciéon Palacios”. Caracas.

RESUMEN: Reportamos el caso de un recién nacido con hernia diafragmatica congénita izquierda
acompafiada de rifién intratoracico extrapleural. Elrifién izquierdo estaba dentro del térax por fuera
de la pleura parietal. El defecto diafragmatico fue reparado quirirgicamente y el rifién qued6 en su
posicion ectépica. Durante los 5 afios de seguimiento, el nifio permanece asintomatico con funciones
pulmonares y renales adecuadas.

Proponemos clasificar al rifién intratoracico, de acuerdo a su ubicacién con relacién a la cavidad
pleural, en dos variedades, intrapleural y extrapleural. Se exponen las caracteristica clinica e
imagenolégicas de cada una de las variedades de rifién intratoracico.

Palabras clave: Hernia diafragmatica congénita. Rifién intratoracico.

SUMMARY: The case of a newborn with left congenital diaphragmatic hernia and extrapleural
intrathoracic kidney is reported. Left kidney was located in thorax outside the parietal pleura. The
diaphragmatic defect was surgically repaired and the kidney was left in its ectopic location. During 5
years of follow-up, the child remained asymptomatic with adequate renal and pulmonary functions.
We propose the classification of intrathoracic kidney, according with its location in two varieties,
intrapleural and extrapleural. The clinical and imagine characteristics in each varieties of intrathoracic
kidney are presented.
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INTRODUCCION

La hernia diafragméatica posterolateral congénita La localizacién intratoracica del rifidn es muy
(HDC) es el paso de visceras abdominales a la rara. Se haninformado sélo 131 casos en laliteratura
cavidad toracica através de un canal pleuroperitoneal mundial hasta 19866). La asociacion de rifion
persistente. intratoracico (RIT) con HDC es menor que 0,25 %

Descrita en 1848 por Bochdalek citado por (6,7). En la literatura médica venezolana, nosotros
Anderson(1), la HDC es el defecto diafragmatico encontramos reportados tres casos de RIT, dos
mas frecuente en el neonato, y se manifiesta izquierdos y uno derecho, en un adulto y dos nifios,
clinicamente por dificultad respiratoria en el respectivamente y sélo uno se asocié con hernia
momento del nacimiento o después. diafragmatica congénit¢s-10). Con relacion a la

Aproximadamente 40 % de los neonatos con HDC encontramos 16 referencigs5,11-24)y dos
HDC que nacen vivos, tienen anomalias asociadas y de ellas(5,12) presentan rifiones toracicos intra-
23 % de éstas son genitourinar(@s La displasia pleurales.
renal, la hidronefrosis y la agenesia renal son las Nuestro propdsito es:
anomalias urol6gicas mas frecuentes asociadas al. Describir los hallazgos clinicos, radioldgicos,
HDC (3-5). quirdrgicos y funcionales de un neonato que

tenia una HDC izquierda con RIT, con
Recibido: 23-07-02 seguimiento duran_t_e cin90 afios.
Aceptado para publicacién: 02-09-02 2. Proponer una clasificacion del RIT, de acuerdo a
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su ubicaciéon conrelaciéon a la cavidad pleural, en
dos variedades: localizacion intrapleural y
localizacién extrapleural.

3. Describir las caracteristicas clinicas e
imagenolégicas de cada una de las variedades de
RIT.

Reporte del caso.

Un neonato masculino a término de 3 300 g nacié
por cesarea debido a desproporcion feto-pélvica,
situacion transversa persistente y ruptura prematura
de membranas. El embarazo fue controlado y
complicado con polihidramnios. A las tres horas de
vida, el neonato presenta dificultad respiratoria con
retraccion toracica. Los sonidos respiratorios eran
simétricos y la puntuacién de Silvermande 2a 3. Se
diagnosticé pulmén asfictico y se indicé oxigeno
por camara al 40 %. A las 40 horas de vida
extrauterina, la dificultad respiratoria mejora, la
terapia con oxigeno fue omitida progresivamente y
se inicia la alimentacién por via oral. Nuevamente,
a las 50 horas de vida, el paciente tiene dificultad
respiratoria, con una puntuacién de Silverman de 4
y requiere oxigeno por camara al 100 %. La

Figural. Laradiografia de térax muestra asas intestinales

radiografia de tdrax muestra asas intestinales IIenasIIenaS de gas en el hemitorax izquierdo, desplazando
9 estructuras mediastinales al lado derecho. En el hemitérax

de gas en el hemitoraxizquierdo, con desplazamiento j,quierdo se observa una sombra convexa sefialada por
de estructuras mediastinales al lado derecho (Figura flecha negra.
1). El neonato es transferido a la unidad neonatal de
cuidados intensivos con el diagnéstico de hernia
diafragmatica congénita izquierda. Gases
sanguineos arteriales y hemo-cultivos fueron
llevados a cabo. Elresultado de los gases sanguineos
arteriales con una fraccion inspirada de oxigeno )

; . . . Findn izquierdo:
(fio,) de 1 fue pH:7,35; PCO27 mmHg; PQ 200 -
mmHg; exceso de base: -8,6; HCAS5 mEq/L;
saturacion: 99,3. EI cultivo de sangre demostré
Klebsiella sp

Alos 4 dias de edad, fue sometido a laparotomia.

En el acto operatorio se observdé un defecto
diafragmatico posterolateral izquierdo de 5 cm de
diametro. EIl estbmago, bazo, intestino delgado e
intestino grueso estaban dentro del hemitérax
izquierdo. Elintestino estaba malrotado. El pulmén  [ufecis datragméicn
era hipoplasico (aproximadamente 1/3 del tamafio
normal). El rifidn izquierdo estaba dentro del térax
pero por fuera de la pleura parietal (Figura2y 3). El
defecto diafragmatico fue reparado después de
redgcw el cor_1~te,n|d0 h(-?-rnlarlo del hemlt.o,rax tronco donde se observa un defecto diafragmético
izquierdo, y el rifion fue dejado dentro del hemitérax qsierolateral y el rifion izquierdo dentro de la cavidad

porque estaba localizado por fuera de la pleura toracica pero por fuera de la pleura parietal.
parietal. Se practicé apendicectomia profilactica.

Cavidad Pleural

Cavidlad Mevdoeminal

Figura 2. Representa una seccion sagital izquierda del
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Pimara parietal

i iTgLaeidg

DOelecio dabagmini

Figura 3. Representa una seccion sagital izquierda del
tronco donde se observa un defecto diafragmatico
posterolateral y rifién izquierdo dentro de la cavidad
toracica y dentro de la cavidad pleural.

Pos intervencién, el paciente necesité dos veces
soporte respiratorio e inotrépico, debido a atelectasia
basal bilateral y manifestacionesstmckinfeccioso.
Nuevo cultivo de sangre aisnterobacter sp El
examen de orina mostr6 hongos en gemacion.
Recibio6 antibidticos de acuerdo con la sensibilidad
in vitro del cultivo y tratamiento fungicida con
anfotericina. EIl paciente egres6 del hospital en
buenas condiciones a los 36 dias de vida.

El examen ultrasonografico posoperatorio y la
urografia de eliminaciéon mostraron ambos rifiones 'y
dos estudios confirmaron que el rifién izquierdo
estaba en el térax. Ambos rifiones presentaron
eliminacién adecuada del contraste, no se observé
dilatacién ni de pelvis renal ni del uréter (Figuras 4
y 5). Ultima evaluacion a los 5 afios de edad,
funcion pulmonary renal adecuada con los siguientes
valores de tensién arterial, media: 62 mmHg;
maxima: 84 mmHg; minima: 49 mmHg. Frecuencia
cardiaca; 84 ppm.

Figura 4. Urografia de eliminacion posoperatoria que
muestra ambos rifiones; el rifién izquierdo, se localiza por
encima del diafragma sefialado por flecha blanca.

DISCUSION

Centraremos la discusién en 5 aspectos:

a. Incidencia de malformacionesrenalesenla HDC.

b. Aspectos mas relevantes encontrados en la
revision bibliografica sobre RIT.

c. Proposiciéon de una clasificacion para RIT, que
tome en cuenta su ubicacién con respecto a la
cavidad pleural y su origen embrioldgico. Figura 5. Urografia de eliminacién posoperatoria que

d. Caracteristicas clinicas e imagenologicas de cada myestra ambos rifiones; el rifion izquierdo se localiza por
una de las variables de RIT. encima del diafragma sefialado por flecha blanca.
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e. Evaluacion de un paciente con RIT con énfasis justo encima del diafragma en la zona posterior e
en: inferior de un hemitérax6,26). También puede ser

- presenciade sintomas en el paciente con RITy su un hallazgo de una exploraciéon con isétopos
relaciéon con la existencia de enfermedad renal; y radiactivos26,27) La urografia de eliminaciény la

- estudios imagenolégicos que permitan hacer el tomografia computada ayudan a establecer el
diagnodstico diferencial entre RIT de localizacion diagnéstico(28,29)
intrapleural y RIT de localizacion extrapleural. La urografia de eliminacién permite:
La HDC puede estar asociada con otras 1. establecer el diagnésti¢ao),

malformaciones y aquellas que estan en relacién 2. sospechar la existencia de estenosis de la arteria

con el paso de visceras abdominales a la cavidad renal(31),

pleural son las mas frecuentes, tales como hipoplasia 3. descubrir la existencia de otras anomalias

pulmonar y malrotacion intestinal. Este grupo de urinarias (7,32). [Estos estudios deben ser
malformaciones es considerado parte del sindrome evaluados cuidadosamente para descartar la
HDC (hipoplasia pulmonar, conducto arterioso existencia de otras patologias congénitas o
permeable, foramen oval permeable y malrotacién adquiridas en el rifibn ectdpico o en el rifidn
intestinal). contralateral6,7,28,31-33)

Excluyendo las malformaciones del sindrome La presencia de anomalias costales y vertebrales

HDC, 40 % de los neonatos con HDC que nacen sefialan el origen congénito del R(33,34)
vivos tienen una o mas anomalias asociadas y Cuatro tipos de RIT han sido descrit@s7):
aproximadamente 23 % de éstas son malformaciones 1. Ectopia renal toracica con desarrollo normal del

genitourinarias(2). Las malformaciones renales diafragma.
asociadas a HDC estan presentes en 27 % de los2. Ectopia renal toracica asociada a hernia
casos autopsiadgg®); la displasia renal, la hidro- diafragmatica congénita.
nefrosis y la agenesia renal son mas frecuentes. 3. Ectopia renal toracica con eventracion
Mota-Salazary Trejo-Padill@)reportaron 17 casos diafragmatica.
de HDC en 24 afios (Hospital de Nifios “JM de Los 4. Ectopiarenaltoracica con ruptura traumatica del
Rios”, 1936-1959). diafragma.

Encontraron una hidronefrosis que representé el La asociacion de HDC y RIT es muy rara, menor
12,5 % de las anomalias que no pertenecen al grupoa 0,25 %(6,7).
sindrome HDC. Posteriormente, Barba y col. (no Cuando laHDC esta asociada con RIT, se pueden

publicado), encontraron 31 casos de HDC en 26 observar dos variedades:

aflos (Hospital de Nifios “JM de Los Rios”, 1960- a. En la primera, el rindn es parte del contenido
1985) y hallaron una hidronefrosis, que representé herniario, esta localizado dentro de la cavidad
el 16,66 % de las malformaciones que no pertenecen  pleural y puede ser movilizado de la cavidad

al sindrome HDC. Gordillis y co(5) reportaron 8 toracica a la abdominal.

casos de HDC en 11 afos (1974-1984), y encon- Los casos reportados por Gordils y aal), Ho y

traron, una hidronefrosis con reflujo vesicoureteral, col. (7), Hallisey y Caridg35) pertenecen a esta

y representé el 20 % de las malformaciones que no variedad.

pertenencen al sindrome HCD. b. Enla segunda, el rifidn esta dentro de la cavidad
La ectopia renal es la localizacion del rifién en toracica pero por fuera de la cavidad pleural

una posicion diferente a la posicion anatémica (Figura 2), y no forma parte del contenido

normal. De acuerdo a su localizacién se clasifica en herniario. Cuando el contenido herniario es
ectopiarenal toracica, abdominal baja, iliaca, pélvica reducido, el rifdn toracico se muestra a través de
0 cruzada25). El RIT es la mas rara de todas las la pleura parietal posterior como masa soélida
formas de ectopiarenal, con 131 casosreportadosen intratoracica de forma arrifionada. EI caso
la literaura mundial hasta 1986 y s6lo 50 casos reportado aqui por nosotros pertenece a esta
descritos en nifio&). Representa so6lo el 5 % de variedad.

todas las ectopias renales, es mas comun en el lado EI RIT de localizacién extrapleural puede
izquierdo y se presenta con mas frecuencia en varonesacompafarse o no de defectos o anomalias del
que en hembrag,25). Usualmente asintomatico, musculo diafragma, puesto que su localizacion
generalmente es descubierto en una radiografia detoracica es consecuencia de una involucion
térax que muestra una imagen radioopaca convexa mesonéfrica tardi@34) y no a la presencia de un
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defecto diafragmatico.

EI RIT de localizacion intrapleural se caracteriza
porque:

1. recibe su flujo sanguineo de una arteria renal
alargada que se origina en su localizacion
anatémica norma(35,36)

. siempre se acompafa de un orificio anormal en el
musculo diafragma.

. el rindén es parte del contenido herniario y se

puede llevar a la cavidad abdominal

el RIT resulta de un defecto en el cierre del canal

pleuroperitonea(35).

. la fluoroscopia podria demostrar que el rifidn se
mueve con la respiraciqes) mientras el RIT de
localizacién extrapleural se caracteriza porque:
a. recibe su flujo sanguineo de una arteria renal

gue tiene un origen vascular alt®,35,37)0

normal(33), tienen una falla de rotacién renal
con el hilo anterior, y un uréter mas largo.
puede acompafiarse o no de un defecto del
musculo diafragma.

el rifndn no es parte del contenido herniario y

no se puede trasladar a la cavidad abdominal

por su localizacion extrapleural y porque la
arteria renal tiene un origen vascular gip

el RIT resulta de una involucion mesonéfrica

tardia(6,34).

enlafluoroscopia, el rifdn no se mueve con la

respiracion.

En la evaluaciéon del RIT hay tres aspectos de
importancia:

1. presencia de sintomas y su relacidon con la

probable existencia de enfermedad renal,

descarte de malformaciones congénitas asociadas,
establecer la variedad a la pertenece.

El RIT es asintomético. Pocos casos tienen

sintomas. Dolor toracico, hipertension arterial y

sindrome de secreciéon inapropiada de hormona

antidiurética son los hallazgos clinicos reportados

(30,33,35,38,39)y cuando estos estan presentes es

necesario destacar enfermedad re(gl,39) El

sindrome de secrecidon inapropiada de hormona
antidiurética fue una manifestacion de un carcinoma
de células renale@9).

Ocasionalmente, el RIT puede estar acompafiado
de otras anomalia@,32,34,40,41) La duplicacion

de la pelvis renal con duplicaciéon incompleta del

uréter es la anomalia urolégica mas frecuente repor-

tada en el RIT(7,32). Esta anomalia generalmente

no tiene importancia clinica, pero en los rifiones
intratoracicos sintomaticos con esta malformacion,
el dolor podria ser explicado debido a la presencia

e.

2.
3.
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de la mismag42).

El RIT debe ser incluido como diagnéstico
probable, en todo paciente con una radiografia de
torax que muestre una sombra convexa inme-
diatamente encima del diafragma. El diagndstico es
corroborado por la urografia de eliminaciéon o
tomografia computada.

Una vez establecido el diagnéstico de RIT, es
necesario determinar a qué variedad pertenece. Esto
es necesario porque mientras el RIT de localizacién
extrapleural no requiere tratamiento, el de
localizacién intrapleural siempre se acompafia de un
defecto diafragmatico que requiere tratamiento
quirdrgico. La ultrasonografia, la tomografia
computada y la fluroscopia son de utilidad para este
propdsito.

La ultrasonografia permite la visualizacién de un
diafragma intactq?2).

La tomografia computada es capaz de demostrar
la presencia de un defecto diafragmat{gs,43)

La fluoroscopia podria demostrar la existencia
de movimientos renalg85) con la respiracion.
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