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El nuevo sindrome de hernia de Spiegel
congeénita y criptorquidia. Analisis de 16 casos
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Introduccion. La hernia de Spiegel es muy poco
frecuente en la infancia. El objetivo de este trabajo es
analizar los aspectos etiopatogénicos de estas her-
hias.

Material y método. Analizamos retrospectivamente
a los pacientes pediatricos con reparacion quirtrgica
recogidos en la literatura entre 1950 y 2006. Se aplico
estadistica descriptiva con calculo de porcentajes y
medias.

Resultados. Se analiza a 33 pacientes menores de
16 afos tratados quirurgicamente de 40 hernias de
Spiegel. La media de edad fue 2,7 anos. Habia 26 va-
rones y 7 mujeres, en proporcion de 3,71:1. Habia 15
hernias derechas, 11 izquierdas y 7 bilaterales. Facto-
res predisponentes: estenosis de ano (n = 1). Anoma-
lias asociadas: criptorquidia (n = 22) (10 ipsolaterales
y 6 bilaterales), hernia inguinal (n = 5), hernia umbili-
cal (n = 2). El contenido del saco mas frecuente fue el
testiculo (el 40% de todas las hernias), seguido de in-
testino delgado (27,5%) y epiplon (15%).

Conclusiones. La media de edad de los pacientes
pediatricos con hernias de Spiegel es de 2,7 afios, lo
que indica una causa congénita. Las hernias de Spie-
gel pediatricas son mas frecuentes en varones. Estas
hernias son bilaterales en el 21,2% de los pacientes.
Hay pocos factores predisponentes. Aparecen her-
nias asociadas en el 15,1%. El contenido del saco
mas frecuente es el testiculo (40%). La asociacion
entre hernia de Spiegel y criptorquidia ipsolateral
ocurre en el 48,4% de los pacientes, lo que puede
significar un nuevo sindrome.

Palabras clave: Hernia de Spiegel. Criptorquidia. Infan-
cia.

THE NEW CONGENITAL SPIGELIAN HERNIA AND
CRYPTORCHIDISM SYNDROME. ANALYSIS OF 16
CASES

Introduction. Spigelian hernias in childhood are ex-
tremely uncommon. The aim of this study was to
analyse the pathogenetic factors of paediatric Spige-
lian hernias.

Patients and method. A retrospective review of
worldwide literature for infants who had undergone
surgical repair of a Spigelian hernia from 1950 to
2006. Descriptive statistical techniques were applied
and percentages and means were calculated.

Results. There were 33 patients in whom 40 Spige-
lian hernias were repaired, 26 males and 7 females,
with a sex ratio of 3.7/1. The mean age was 2.7 years.
7 hernias are bilateral. Risk factors: anal stenosis (n =
1). Associated defects: cryptorchidism (n = 22), ingui-
nal hernia (n = 5), umbilical hernia (n = 2). The most
common hernia contents are testicle (40%), small in-
testine ( 27.5%) and omentum (15%).

Conclusions. The mean age of Spigelian hernia in
children was 2.7 years, which would suggest a con-
genital cause. Spigelian hernias in infants are more
common in males. There were 21.2% bilateral hernias.
No risk factors were detected. Combined hernias ac-
counted for 15.1% of the total. The most frequent her-
nia content is the testicle (40%). Interestingly, 48.4%
of those infants with Spigelian hernias had ipsilateral
cryptorchidism, which may suggest a new syndrome.
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Introduccién

La hernia de Spiegel (HS) es una protrusion de grasa
preperitoneal, peritoneo o de 6rganos abdominales a tra-
vés de un defecto en la aponeurosis de Spiegel, que sue-
le ocurrir en pacientes adultos. Las HS en pacientes me-
nores de 16 afios suponen sdlo el 3% de todas las
hernias ventrales laterales espontaneas publicadas’. La
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etiologia en casos infantiles es incierta, y se sospecha un
defecto congénito en el desarrollo de la pared abdominal.
El interés clinico de estas hernias proviene de su dificul-
tad diagndstica por ser intersticiales, lo que plantea un
desafio para el clinico. El objetivo de este trabajo es ana-
lizar los aspectos etiopatogénicos y anatdmicos de los
pacientes menores de 16 afios operados de HS, descri-
tos en la literatura. Se dedica una especial atencion a la
frecuente asociacién con criptorquidia ipsolateral, que su-
pone un posible nuevo sindrome.

Pacientes y método

Se estudi6, de forma retrospectiva en la base de datos MEDLINE
(1950-2006), a los pacientes pediatricos con reparacion quirdrgica de
HS. Se excluyeron las hernias postraumaticas. El diagndstico de HS fue
realizado mediante intervencioén quirdrgica. Incluimos en este estudio
21 articulos de la literatura'™', con 33 pacientes y 40 HS.

Se recogieron las variables demogréficas (edad, sexo), la localiza-
cién herniaria, los factores predisponentes, las anomalias asociadas y
el contenido del saco herniario. Se aplico estadistica descriptiva con
calculo de porcentajes y medias. Los datos clinicos, diagndsticos, tera-
péuticos y de morbimortalidad se analizaran en otro trabajo posterior.

Resultados

De los 33 pacientes 26 (78,7%) eran varones y 7
(21,3%), mujeres, con una proporcion 3,7:1. La media de
edad era de 2,7 anos (intervalo, 26 dias-15 afios); 24
(72,7%) pacientes tenian menos de 2 afios. En cuanto al
lado afectado, en 15 fue el derecho, en 11 el izquierdo y
en 7 bilateral. De 30 hernias informadas, 28 eran infraum-
bilicales. En un caso la localizacién fue subcutanea. El ori-
ficio herniario tenia un tamafio medio de 2,3 cm. Conteni-
do del saco herniario: vacio o no informado, 10; testiculo,
9; intestino delgado y testiculo, 6; epipldn, 4; intestino del-
gado, 3; sigmoides y testiculo, 1; intestino delgado y epi-
plén, 1; ovario, 1; intestino delgado, colon derecho, me-
senterio y epiplon, 1. En los pacientes con criptorquidia, 6
de 16 no tenian gubernaculum y 13 de 16 no tenian canal
inguinal.

Entre los factores predisponentes, solo se registrd 1
estenosis de neoano. Anomalias asociadas: criptorquidia,
22 (10 ipsolaterales y 6 bilaterales); hernia inguinal, 5;
hernia umbilical, 2, y otras, 2 (tabla 1). Un paciente pre-
sentd HS bilateral, hernia inguinal bilateral y hernia umbi-
lical. Otro paciente presentdé HS derecha, hernia inguinal
izquierda y hernia umbilical.

Discusion

Las hernias de Spiegel se situan en la linea semilunar,
que sefala la transicion de musculo a aponeurosis en el
musculo transverso del abdomen, presentando una con-
vexidad lateral entre los cartilagos costales octavo o no-
veno y la espina del pubis. Infraumbilicalmente las fibras
de los musculos oblicuo menor y transverso son casi pa-
ralelas, lo que permite una menor resistencia y aumenta
el riesgo de herniacién. La mayoria de las HS se sitian
debajo del musculo oblicuo mayor.

Las HS representan el 0,1-2% de las hernias de la
pared abdominal. Los casos infantiles suponen sélo el
3% de las HS publicadas. En esta revisién de casos
operados encontramos 26 varones y 7 mujeres, con una
proporcién de 3,7:1; esta mayor incidencia masculina
contrasta con los casos adultos en que predominan las
mujeres, en proporcién 1:1,7. La media de edad de los
casos revisados es de 2,7 afos. También debemos des-
tacar que 24 (72,7%) pacientes tenian menos de 2
afnos.

Las causas de las HS en la infancia no se conocen to-
davia. La etiologia congénita se deberia a un defecto en
el desarrollo de la pared muscular; estaria reforzada por
la asociacion con criptorquidia y el elevado nimero de
casos menores de 1 afio. Zimmerman, en un estudio
anatémico en adultos, propuso la teoria de la fascicula-
cion musculoaponeurdtica, segun la cual los musculos
transverso y oblicuo menor presentan una disposicion
fasciculada con zonas fibroadiposas de menor resisten-
cia; estas hendiduras estan superpuestas en el 6% de
los casos y proporcionan sitios para una posible hernia-
cion.

Los factores predisponentes, como cirugia previa, obe-
sidad, broncopatia crénica, multiparidad y otros, que son
frecuentes en los pacientes adultos, son muy raros en los
casos infantiles. En la presente serie sélo una hernia
aparecid tras una estenosis de neoano, después de ano-
plastia por ano imperforado™. La estenosis de neoano
aumentaria la presion intraabdominal y favoreceria la
conversion de un saco potencial en una HS. Entre los de-
fectos asociados encontramos 22 criptorquidias, 5 her-
nias inguinales y 2 hernias umbilicales (tabla 2). La aso-
ciacion entre las anomalias congénitas de la pared
abdominal (gastrosquisis, sindrome prune belly, onfaloce-
le, hernia umbilical...) y criptorquidia ha sido descrita pre-
viamente en la literatura®' en relacién con la disminucion
de la presién intraabdominal y su posible influencia en el
descenso testicular. Al aumentar el tamafo del defecto
de la pared abdominal se incrementaria la incidencia de
criptorquidia. En el descenso normal del testiculo en el
escroto intervienen factores mecanicos y endocrinos,
aunque se desconoce el mecanismo exacto. El descenso

TABLA 1. Carateristicas clinicas de 33 pacientes pediatricos
con hernia de Spiegel y reparacién quirurgica

Edad, media (afos) 2,7
Varones/mujeres 26/7
Localizacion
Derecha 15
Izquierda 11
Bilateral 7

Factores predisponentes
Estenosis de neoano
Anomalias asociadas
Criptorquidia 2
Hernia inguinal
Hernia umbilical
Otras
Diagnéstico preoperatorio 2
Cirugia de urgencias
Incarceracion
Estrangulacién
Obstruccién intestinal
Recidivas

—_

O—=wWw~NoMPNDOIN

Cir Esp. 2008;84(3):154-7 155



Moles Morenilla L et al. El nuevo sindrome de hernia de Spiegel congénita y criptorquidia. Andlisis de 16 casos

TABLA 2. Algunos casos de hernia de Spiegel y criptorquidia, con tratamiento quirtrgico (n = 16)

Autor (afo) Edad Lado Contenido del saco Anomalias asociadas
Graivier et al® 6 meses Derecho Testiculo Testiculo derecho no descendido
(1978) 9 meses Izquierdo Testiculo Testiculo izquiero no descendido,
hernia inguinal derecha
Pul et al'° 18 meses Derecho Intestino delgado Testiculo derecho
(1994) no descendido
Silberstein et al'® 10 semanas  Izquierdo Testiculo?, intestino delgado Testiculo izquierdo no descendido,
(1996) ausencia de canal inguinal izquierdo
4,5 meses Derecho Testiculo?, intestino delgado Testiculo derecho no descendido,
ausencia de canal inguinal
derecho, ausencia de gubernaculum
derecho
Ostlie et al'™ Neonato Derecho Testiculo Testiculo derecho no descendido,
(1998) ausencia de canal inguinal derecho,
ausencia de gubernaculum derecho
Al-Salem'® (2000) 3 meses Izquierdo Testiculo, sigmoides Testiculo izquierdo no descendido,
ausencia de canal inguinal izquierdo,
ausencia de gubernaculum izquierdo
Levy et al'” 1 mes Bilateral Testiculo derecho, intestino delgado  Testiculos no descendidos
(2003) 5 semanas Izquierdo Testiculo, intestino delgado Testiculo izquierdo no descendido
Torres et al'® 26 dias Derecho Testiculo, intestino delgado Testiculo derecho no descendido,
(2005) ausencia de canal inguinal derecho,
ausencia de gubernaculum derecho
40 dias Bilateral Testiculo® izquierdo,
intestino delgado (derecho) Testiculos no descendidos
Raveenthiran'® 55 dias Derecho Testiculo Testiculos no descendidos,
(2005) ausencia de canal inguinal derecho;
hernia inguinal izquierda,
hernia umbilical, ano imperforado
Durham et al*' 8 meses Izquierdo Testiculo Testiculos no descendidos,
(2006) ausencia de canal inguinal izquierdo
13 meses Bilateral Testiculos Testiculos no descendidos,
ausencia de canales inguinales
2 meses Derecho Testiculos no descendidos
14 meses Bilateral Testiculos Testiculos no descendidos,

ausencia de canales inguinales

aTesticulo hipodesarrollado.
bTesticulo hipodesarrollado con disociacion epididimotesticular

en el escroto se produce en una etapa intraabdominal,
otra etapa canalicular y una escrotal. A las 5 semanas de
gestacion el gubernaculum fija el testiculo al anillo ingui-
nal interno. En el tercer mes del desarrollo el proceso va-
ginal se hernia a través de la pared abdominal anterior
junto al gubernaculum y en el séptimo mes este Ultimo
aumenta de tamafio distendiendo el canal inguinal y el
escroto, que luego degenera y permite el descenso del
testiculo™. Se ha apuntado que cambios androgénicos
que actuan sobre el gubernaculum y el aumento de la
presién intraabdominal impulsarian el testiculo dentro del
escroto®.

Respecto a la asociacion entre hernia de Spiegel y
criptorquidia parece existir una relacion causa-efecto
que va mas alla de la mera coincidencia. Varios autores
defienden que la HS congénita predispone a la apari-
cion de criptorquidia ipsolateral’®'®; al disminuir la pre-
sion intraabdominal, el testiculo no descenderia al es-
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croto y pasaria al saco de la HS, siguiendo la via de
menor resistencia; ademas, estaria favorecido por la fal-
ta de gubernaculum (en 6 de 16 pacientes revisados) y
de canal inguinal (en 13 de 16). Otra hipétesis defiende
que en algunos casos la HS en la infancia es secunda-
ria a criptorquidia ipsolateral. El testiculo no descendido
se acompafia de un processus vaginalis que formaria
un saco potencial. Un aumento de la presion intraabdo-
minal abriria el saco potencial y produciria una HS y un
testiculo ectdpico™.

La asociacion de HS vy criptorquidia ipsolateral aparece
en 16 de los 33 pacientes revisados (48,4%), es decir, en
el 61,5% de los varones; asimismo el testiculo era intra-
sacular en 16 (80%) ocasiones. Aunque quedan muchas
incégnitas por aclarar, los datos presentados avalan la
posibilidad de conexiones etioldgicas entre la HS y la
criptorquidia homolateral que conformarian un nuevo sin-
drome, como ha propuesto Raveenthiran'@,
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Con las limitaciones propias de los estudios retrospec-
tivos y considerando que estos resultados deben inter-
pretarse con cautela, llegamos a las siguientes conclu-
siones:

1. Las HS en menores de 16 afos representan el 3%
de las HS publicadas.

2. Al ser hernias intersticiales plantean una dificultad
diagnostica.

3. La media de edad fue 2,7 anos, lo que indica una
causa congénita.

4. Las HS de la infancia son mas frecuentes en varo-
nes, en proporcioén 3,7:1.

5. En el 21,2% de los casos son bilaterales.

6. En comparacioén con las hernias en adultos, en las
infantiles hay pocos factores predisponentes.

7. Aparecen hernias asociadas (inguinales o umbilica-
les) en el 15,1% de los pacientes, que son mdultiples en el
6% de éstos.

8. El contenido del saco mas frecuente fue testiculo (el
40% de todas las hernias), seguido de intestino delgado
(27,5%) y epiplon (15%).

9. La asociacion entre hernia de Spiegel y criptorquidia
ipsolateral ocurre en el 48,4% de los pacientes, lo que
puede significar un nuevo sindrome.
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