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NOTAS CLINICAS

Hernia de Bochdalek de presentacion tardia
asociada a enfermedad de Hirschsprung
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INTRODUCCION

Las hernias de Bochdalek (HB) generalmente se ma-
nifiestan, de forma tipica, después del nacimiento, pro-
vocando pocos problemas diagndsticos; sin embargo,
existe un 5% de retrasos diagnosticos, incluso en pre-
sencia de otras malformaciones asociadas (40% de los
casos), sobre todo cardiovasculares, urolégicas y del sis-
tema nervioso central'. La anomalia digestiva asociada
con mas frecuencia es la malrotacion intestinal, estando
descrita de forma excepcional su asociacion a la enfer-
medad de Hirschsprung (EH)*.

Presentamos un caso de HB corregida en el periodo
de lactante, asociada a EH diagnosticada y tratada en
edad escolar.

OBSERVACION CLINICA

Varén, nacido a término, con peso adecuado para la
edad gestacional (3.710 g). Apgar 8/10. Evacuacién me-
conial a las 24 h de vida. Periodo neonatal normal. An-
tecedentes de catarros de repeticion y estrefiimiento
desde la época de lactante. A los 3 afios de edad ingre-
sa en nuestro hospital por un cuadro de infeccion res-
piratoria de vias altas que no responde al tratamiento
médico. Auscultacion tordcica: ruidos cardiacos despla-
zados hacia la derecha y borborigmos intestinales en he-
mitérax izquierdo. El resto de la exploracion resulté nor-
mal. Ante la sospecha de hernia diafragmatica izquierda,
se practicé una radiografia de térax (fig. 1A) y transito
digestivo (fig. 1B) que confirman el diagnostico de Her-
nia de Bochdalek. Mediante abordaje subcostal izquier-
do del abdomen se practicé la reduccion de la hernia y
el cierre del defecto diafragmatico de 7 X 5 cm de dia-
metro, sin saco herniario. No se observan anomalias in-
testinales acompanantes. Apendicectomia profilactica.
Evoluciéon postoperatoria favorable (fig. 2).

A los 7 anos de edad, fue remitido por su pediatra pa-
ra un estudio de estrenimiento crénico, con retencion
fecal de un mes de evolucion, con deposiciones cada

48-72 h de heces duras y acintadas, alternando con epi-
sodios diarreicos, que precisaron tratamiento domicilia-
rio habitual con laxantes y enemas. Mantenia buen de-
sarrollo estaturoponderal con un peso de 24,5 kg (per-
centil 90) y una talla de 125 cm (percentil 75). Presento
distension abdominal moderada con fecalomas palpa-
bles. Ampolla rectal vacia con canal anal espastico. El
enema opaco (fig. 3) presentaba un segmento estenoti-
co rectosigmoideo con dilataciéon proximal, compatible
con enfermedad de Hirschsprung de segmento corto,
que se confirmé mediante manometria anorrectal y
biopsia por succion. Se practicé colostomia de descarga
en transverso derecho y biopsias intraoperatorias a tres
niveles que confirmaron el diagndstico. Seis meses des-
pués se realizoé un descenso abdominoperineal segun la
técnica de Duhamel mediante sutura mecinica y, poste-
riormente, el cierre de la colostomia. La evolucion es fa-
vorable a los 13 anos de edad, con buena continencia y
deposiciones normales en consistencia y periodicidad.

DiscusiON

Las HB se manifiestan generalmente como un defecto
aislado, aunque existen anomalias secundarias asociadas
como consecuencia de la herniacién de las visceras ab-
dominales dentro del térax, como son la hipoplasia pul-
monar y del ventriculo izquierdo, y la malrotacion intes-
tinal por falta de fijacién del mesenterio. Existen, ade-
mas, otras malformaciones asociadas, como son las
cardiovasculares, las genitourinarias y las del sistema
nervioso central, que varian en su aparicion entre el 17
y el 50%"3.

La incidencia de HB es de 1/2.500-/5.000 recién nacidos
vivos y la de EH es de 1/1.500 recién nacidos vivos. La co-
existencia de ambas enfermedades es excepcional, esti-
mindose entre un 0,1-0,5% de pacientes con HB, estando
en ocasiones asociado al sindrome de Fryns (alteraciones
faciales, anomalias diafragmaticas e hipoplasia acral), la
mayoria de las veces detectados en las necropsias’=.
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Figura. 1A. Radiografia anteroposterior de torax. Des-
viacion mediastinica, desaparicion del seno
costofrénico e imdgenes hidroaéreas en he-
mitorax izquierdo.

Figura 2. Radiografia de torax tras la correccion quiriir-
gica de la hernia de Bochdalek izquierda.

Figura 1B. Transito digestivo. Asas intestinales que relle-
nan todo el hemitorax izquierdo.

Tanto la HB como la EH son entidades patolégicas
que generalmente se diagnostican en el periodo neona-
tal; sin embargo, ambas pueden pasar desapercibidas,
detectindose en edades posteriores. La incidencia de
HB fuera del periodo neonatal oscila entre 5 y el 25%,
aunque la mayoria se mantienen asintomaticas, por lo

Figura 3. Enema opaco. Segmento estenotico rectosigmoi-
deo con dilatacion proximal.

que su frecuencia real es desconocida®!?. En estos pa-
cientes la hipoplasia pulmonar es leve, ya que si los 6r-
ganos abdominales no emigran hacia el térax, a través
del defecto diafragmatico hasta después del primer tri-
mestre de la gestacion, el desarrollo pulmonar puede
producirse de modo relativamente normal.
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La relacién patogénica de las malformaciones extra-
diafragmiticas de la HB no esta clara. Algunas anoma-
lias estdn relacionadas con el proceso de herniacion de
las visceras abdominales dentro del térax, como son la
malrotacion intestinal o la criptorquidia; sin embargo,
otros defectos como los craneofaciales no se explican
por este mecanismo, por lo que la patogenia no parece
estar causada s6lo por un simple fallo en el cierre de los
canales pleuroperitoneales®”.

La EH, generalmente, se manifiesta en el perfodo
neonatal. En algunos casos puede pasar desapercibida
en los primeros afos de vida y manifestarse posterior-
mente con sintomas como estrefiimiento, megacolon, en-
terocolitis, obstruccion intestinal o vélvulo de sigmal!™13.
El caso que presentamos se incluye dentro del 6-18% de
pacientes con EH que se diagnostican después de los 5
anos de edad!*17, con historia de estrefimiento crénico
mas o menos intenso y sin encopresis, alternando con
crisis de enterocolitis, que requiere el uso frecuente de
enemas y laxantes, a pesar de no existir retraso estatu-
roponderal e incluso sin haber observado durante la la-
parotomia previa a la que fue sometido dilatacion c6li-
ca ni otras alteraciones macroscopicas intestinales que
hicieran sospechar una EH subyacente.
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