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RESUMEN. La eventracién diafragmatica es una patologia infrecuente en la edad pediatrica, definida como una elevacién anormal, ya sea
parcial o total del diafragma, sin una solucién de la continuidad asociada con el desplazamiento de los érganos abdominales hacia el térax.
Algunos reportes refieren una incidencia de 1-3/1,000 recién nacidos. Se presenta con mayor frecuencia en el sexo masculino y representa
el 5% de todas las anomalias diafragmaticas. Segun su origen se clasifican en congénita y adquirida teniendo cada una de ellas caracteris-
ticas particulares. Puede presentarse de manera aislada o asociada con otros defectos congénitos como: hipoplasia pulmonar, enfermedad
cardiaca congénita, pectum excavatum, paladar hendido, hipospadias, criptorquidia y torticolis congénita. El diagndstico se realiza con una
radiografia de térax posteroanterior y una lateral en donde se muestre una elevacion del hemidiafragma derecho al menos dos espacios
intercostales por arriba del izquierdo, o el izquierdo elevado un espacio intercostal por arriba del derecho. El tratamiento de la ED difiere de-
pendiendo de su origen y manifestaciones clinicas, siendo en algunos casos necesario el manejo quirurgico por lo que se presenta un caso
clinico asi como la revision de la literatura.

Palabras clave: Eventracion diafragmatica, eventracion diafragmatica congénita, plicatura diafragmatica, toracotomia posterolateral.

ABSTRACT. Eventration of the diaphragm is a rare disease in children, defined as an abnormal elevation, either partially or totally, of the
diaphragm without a solution of continuity associated with the displacement of the abdominal organs into the chest. Some reports refer an
incidence of 1 to 3/1,000 newborns. It occurs more frequently in males, and represents 5% of all diaphragmatic abnormalities. They are classified
according to their origin in congenital and acquired each having particular characteristics. It can occur in isolation or associated with other birth
defects: pulmonary hypoplasia, congenital heart disease, pectus excavatum, cleft palate, hypospadias, cryptorchidism and congenital torticollis.
The diagnosis is made with a chest film and a side where an elevated right hemidiaphragm is displayed at least two intercostal spaces above
the left, or left intercostal space high above the law. The treatment of ED differs depending on its origin and clinical manifestations being in
some cases required surgical management so a case report and review of the literature is presented.

Key words: Eventration of the diaphragm, congenital eventration of the diaphragm, diaphragmatic plication, posterolateral thoracotomy.

INTRODUCCION

La eventracién diafragmatica (ED) es una patologia de
presentacion poco frecuente en la edad pediatrica, se
define como una elevacion anormal ya sea parcial o total
del diafragma sin solucién de la continuidad del mismo
y con desplazamiento de las visceras de la cavidad
abdominal hacia el térax.'?

Una gran parte de estos pacientes cursaran asinto-
maticos incluso hasta la edad adulta y suelen ser diag-
nosticados al realizarse algun estudio radiologico del
tdrax por otra circunstancia. En cuanto a su incidencia,
la literatura refiere que se presenta de 1-3/1,000 recién

nacidos vivos, siendo mas frecuente en el sexo masculi-
noy representa el 5% de las patologias del diafragma.3#
Por su etiologia es posible clasificarlas en congénita
0 adquirida, siendo la primera una causa aun menos
frecuente, por lo que presentamos el caso clinico de
una paciente con diagndstico de ED congénita, la cual
fue diagnosticada posterior a presentar cuadro agudo
de dificultad respiratoria sin causa aparente.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 9 meses de edad, originario y
residente de Chihuahua, Chihuahua. Hijo de madre de

Este articulo puede ser consultado en versién completa en http://www.medigraphic.com/neumologia
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30 anos al momento del embarazo, inicié control prenatal
desde el primer trimestre de embarazo, cursé con emba-
razo de evolucién normal, se realizaron dos ultrasonidos
reportados normales, a las 39 semanas de gestacion
nace via cesarea por cesarea iterativa, llora y respira al
nacer, se realizaron maniobras basicas de reanimacién
neonatal, con peso al nacimiento de 3600 gr, talla: 50
cm, Apgar desconocido. Egresado con la madre a las 48
horas de vida sin complicaciones, sin otros antecedentes
personales o familiares de importancia.

Inicié6 su padecimiento aproximadamente cuatro
horas previas a su ingreso presentando de manera
subita tos seca, posteriormente flemosa, dificultad
para respirar, vomito y cianosis; 15 minutos mas tarde

Figura 1. Exploracion fisica se observa abdomen excavado
0 en batea.

presenta nuevamente misma sintomatologia por lo que
acude al Servicio de Urgencias. Durante su valoracion
en urgencias se encontro en la exploracion fisica térax
normolineo con movimientos de amplexidon y amplexa-
cién normales, auscultacion pulmonar con presencia
de ruidos peristalticos en region basal de hemitdrax
izquierdo, resto de campos pulmonares con ruidos
respiratorios normales, el abdomen estaba en batea
(figura 1), blando, depresible, con ruidos peristalticos
disminuidos en intensidad y frecuencia, sin datos de
irritacion peritoneal ni visceromegalias. Se realiz6
radiografia toracoabdominal anteroposterior y lateral
de térax (figura 2) donde se encuentran multiples
imagenes radiolucidas de bordes bien delimitados,
asi como elevacion del hemidiafragma izquierdo hasta
quinto espacio intercostal izquierdo, desplazamiento
del mediastino hacia el hemitérax derecho y ausencia
de cdmara gastrica y asas intestinales en abdomen.

Es valorado por el Servicio de Neumologia Pediatrica
y Cirugia de Térax estableciendo el diagnéstico de ED,
razon por la cual se decide su hospitalizacion para ma-
nejo quirdrgico. Se realiza toracotomia lateral izquierda
a nivel del séptimo espacio intercostal encontrando
protrusion del hemidiafragma izquierdo, se lleva a cabo
corte e invaginacién del mismo y se coloca una malla
sintética (forma oval) de 4 cm de didmetro corrigiendo
el defecto diafragmatico (figura 3); durante la cirugia se
realiza maniobra de inspiracién observandose el pul-
mon macroscopicamente de tamafo y caracteristicas
normales. Se establece diagndstico posoperatorio de
ED congénita sin hipoplasia pulmonar.

En el periodo posquirdrgico ingreso a la sala de
Cuidados Intermedios donde permanecié 48 horas

Figura 2.

Radiografias de térax al ingreso. Panel
A: proyeccion anteroposterior. Panel B:
proyeccion lateral izquierda. Se observa
elevacion del hemidiafragma izquierdo
hasta quinto espacio intercostal y des-
plazamiento del area mediastinal hacia
hemitérax derecho.
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Figura 4. Radiografia de térax simple a las 72 horas del
posquirurgico.

cursando con evolucién favorable; posterior a ello, pasé
a la sala General de Pediatria, se le retira la sonda
pleural a las 72 horas posteriores al evento quirurgico,
se tomé radiografia posteroanterior de térax en la cual
pudo apreciarse hemidiafragma izquierdo en posicion
normal y adecuada expansion de parénquima pulmonar
(figura 4). En su séptimo dia de estancia hospitalaria
fue egresado continuando su seguimiento por Consulta
Externa de Neumologia Pediatrica y Cirugia de Térax.

DISCUSION

La eventracién diafragmatica (ED) es una patologia infre-
cuente en la edad pediatrica. Es definida como una eleva-
cién anormal, ya sea parcial o total del diafragma sin una
solucion de la continuidad asociada con el desplazamiento
de las visceras de la cavidad abdominal hacia el térax.! En
la mayor parte de los casos, los pacientes con este tipo
de patologias cursan asintomaticos incluso hasta la edad

Figura 3.

Toracotomia lateral izquier-
da. Panel A: diafragma iz-
quierdo flacido. Panel B:
invaginacion y colocacion de
malla sintética en diafragma
izquierdo.

adulta y casi siempre son diagnosticados al realizarse una
radiografia de térax por algun otro motivo.2 En el paciente
presentado el hallazgo de la patologia fue incidental.

Su incidencia real es desconocida; aunque se con-
sidera como una patologia poco frecuente en pediatria.
Existen algunos reportes que muestran una incidencia
de 1-3/1,000 recién nacidos vivos.® Es mas frecuente
en el sexo masculino y representa el 5% de todas las
anomalias diafragmaticas.* En las eventraciones iz-
quierdas, el estdmago puede invertirse bajo la cupula
diafragmatica con el riesgo de alteraciones del vacia-
miento gastrico, de disfagia o de vdlvulo.?

Segun su origen la ED se clasifica en congénita y
adquirida. Cada variedad representa una entidad cli-
nica diferente con caracteristicas particulares. La ED
congénita, como la presentada en este caso clinico, se
produce por un defecto en el desarrollo del diafragma
durante el primer trimestre del embarazo.® Embriologi-
camente, la etiologia de la ED se postula como la migra-
cion anormal de mioblastos de las somitas cervicales
superiores en dos de las cuatro estructuras embriold-
gicas que contribuyen al desarrollo del diafragma: el
septum transverso (comenzando a las cuatro semanas
de gestacion) y la membrana pleuroperitoneal (a las 8
de 12 semanas de gestacion).”?

Usualmente es unilateral, es mas comun al lado
izquierdo y puede comprometer parcial o totalmente
el diafragma, en el paciente presentado se encontré
compromiso total del hemidiafragma afectado. Pue-
de presentarse como una anomalia aislada o como
parte de un sindrome, p.ej., los sindromes de Kabu-
ki, Beckwith-Wiedeman y Poland. También se han
descrito casos en relacion con infecciones durante
el primer trimestre del embarazo como rubéola y ci-
tomegalovirus.®®

Funcionalmente el diafragma afectado presenta una
disminucion parcial de su movilidad hasta (en los casos
mas severos) movimientos paradodjicos durante la inspi-
racion. En consecuencia, las manifestaciones clinicas
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varian desde cuadros aislados de taquipnea, disnea
de esfuerzo o trastornos gastrointestinales inespeci-
ficos, neumonias recurrentes o atelectasia de la base
pulmonar comprimida, hasta cuadros de insuficiencia
respiratoria severa.'®

La ED adquirida es producida por algun trastorno en
la inervacién, con un musculo diafragmatico estructu-
ralmente normal. La lesién nerviosa puede tener origen
central (medular) o periférica (nervio frénico) y puede
ser de caracter reversible o irreversible.! Sin embargo,
las causas mas frecuentes son la seccion accidental
durante un procedimiento quirurgico cardiovascular y
el trauma obstétrico. La incidencia de paralisis frénica
posterior a la realizacidn de una cirugia cardiaca varia
entre el 0.3y el 12.8% segun los diferentes reportes de
casos."""2 En ambas formas, la musculatura diafragma-
tica estd adelgazada y en su reemplazo existe tejido
fibroso laxo, lo que limita su movilidad y permite su
ascenso, produciendo como consecuencia limitacion
en la expansion pulmonar.

La ED puede presentarse de manera aislada, como
en el caso que presentamos, o puede estar asociada
con otros defectos congénitos, dentro de los cuales los
hallazgos asociados mas importantes incluyen: hipopla-
sia pulmonar, enfermedad cardiaca congénita, pectum
excavatum, paladar hendido, hipospadias, criptorquidia
y torticolis congénita.'s™

En la serie de casos reportada por Wu et al. en-
contraron que la hipoplasia pulmonar (10, 5.65%) y
la enfermedad cardiaca congénita (9, 5.08%) fueron
las principales anomalias asociadas a pacientes con
diagndstico de eventracion diafragmatica (n = 177).15

Asi como en el paciente que presentamos, las
manifestaciones clinicas en pacientes con ED son
inespecificas y a menudo pueden conducir a un mal
diagndstico en un nimero considerable de pacientes.
Algunas series de casos reportan hasta un 51.4% de
pacientes asintomaticos.'

Los principales sintomas se deben a la elevacién
de los érganos abdominales teniendo como resultado,
la compresidn del I6bulo inferior del pulmén que oca-
siona disnea, cianosis, dificultad respiratoria aguda,
disfuncion vascular y sintomas cardiacos. La anorexia,
nauseas y vomitos también pueden estar asociados.
La hipotesis de que la ED ocasione estos problemas
podemos clasificarlos en cinco causas: a) la incapaci-
dad para ventilar el pulmén ipsilateral, b) la compresion
directa del pulmon ipsilateral, ¢) la neumonia debido a
atelectasia crénica, d) movimiento pendular del aire
entre los alvéolos (Pendelluft) debido a la ventilacién
entre el pulmén afectado y el pulmdén no afectado, y e)
el ineficiente movimiento paraddjico del diafragma para
realizar la ventilacién del pulmén contralateral.

En el paciente que presentamos se encontro en el
primer estudio radiolégico un desplazamiento de las
estructuras mediastinales hacia el hemitérax contrala-
teral, esto debido a que en los lactantes el mediastino
es muy mévil y el movimiento paraddjico del diafragma
afectado puede provocar este desplazamiento.'®

En cuanto a la funcién pulmonar, en la ED unilateral,
la capacidad vital y la capacidad pulmonar total se redu-
cen en un 20 a 30% como resultado de la compresién
del hemitérax comprometido, de igual manera se rela-
ciona con mayor riesgo de infecciones recurrentes del
tracto respiratorio bajo y tos con o sin expectoracion.
En el estudio realizado por Wu et al. se encontrd que
en un 22.03% de los pacientes con ED presentaban
infeccién recurrente del tracto respiratorio (n = 177).'°

Se ha descrito también la presencia de bronquiecta-
sias en los lébulos pulmonares inferiores secundarios
a la recurrencia de enfermedades infecciosas.' En la
ED bilateral la reduccidn de la funcion pulmonar es mas
importante, sobre todo en la posicidon supina.'®

En cuanto el diagndstico, éste se realiza con unara-
diografia de tdrax posteroanterior y una lateral en donde
se muestre una elevacion del hemidiafragma derecho
al menos dos espacios intercostales por arriba del iz-
quierdo, o el izquierdo elevado un espacio intercostal
por arriba del derecho."” En casos raros de ED bilateral
es dificil sospechar el diagndstico mediante radiografia
simple, ya que ambos diafragmas se encuentran ele-
vados.'® El estudio mediante fluoroscopia o ultrasonido
son de mayor utilidad ya que permiten ver el movimiento
paraddjico del diafragma.'®

La tomografia computada de térax es de utilidad
para corroborar los hallazgos radiogréficos, identificar
el grado de compresion del parénquima pulmonar
subyacente, y sirve también para el diagndstico dife-
rencial con otras patologias de la base pulmonar o del
hemiabdomen superior ipsilateral.”®

El diagndstico prenatal por ultrasonido se hace
complejo y muchas veces imposible. Si la eventracion
es izquierda puede identificarse el estdmago a la altura
del corazdn, el cual estara desplazado a la derecha;
si ocurre en el lado derecho, el higado se eleva hacia
el térax y puede simular una masa toracica en cortes
transversales, el diagndstico se hace demostrando la
continuidad del diafragma.2°

El tratamiento de la ED difiere dependiendo de su
origen y manifestaciones clinicas. Es expectante en
pacientes asintomaticos. Sin embargo, se sugiere que
las eventraciones extensas, que ocupan gran parte
del hemitérax, se deben operar por el riesgo de que
interfieran con el desarrollo pulmonar posnatal.?!

En los pacientes con ED congénita la indicacién de
correccion quirdrgica se realiza de acuerdo con la altura
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radiolégica del diafragma comprometido y a la apariciéon de
sintomas, consecuencia de la compresion del parénquima
pulmonar y del desplazamiento del mediastino (figura 5).

El paciente previamente presentado en nuestro caso
acudid por presentar sintomas respiratorios, en la radio-
grafia de térax fue posible evidenciar el hemidiafragma
izquierdo superior al séptimo espacio intercostal (se
encontraba a nivel de quinto espacio intercostal) por
lo que el manejo quirdrgico se encontraba ya indicado
pues en los pacientes asintomaticos, la indicacion de
cirugia se realiza cuando el diafragma comprometido
se encuentra por arriba del séptimo arco costal pos-
terior en una radiografia posteroanterior de térax, con
el fundamento de optimizar el desarrollo pulmonar y
prevenir complicaciones como neumonias recurrentes
o atelectasias basales, y en los pacientes sintomaticos
esta consensuada la correccion quirdrgica del diafrag-
ma enfermo en el momento del diagndstico.

En los pacientes con ED adquirida, el tratamiento
quirargico del diafragma enfermo depende del grado
de insuficiencia respiratoria que provoque.

En los pacientes asintomaticos o con sintomas leves
puede esperarse la recuperacion del diafragma enfermo
con medidas de sostén: oxigenoterapia, posicion semi-
fowler. En los pacientes sintomaticos que desarrollen
insuficiencia respiratoria progresiva debe considerarse
el tipo de lesién nerviosa, misma que podemos clasificar
como lesion reversible e irreversible.

En los pacientes con lesion reversible se debera
evaluar evolucion clinica de la disfuncion respiratoria y
radioldgica, posteriormente la mejoria clinica se certifica
con la correccion de los gases en sangre y el descenso
radiolégico del diafragma. Ante una evolucion desfavo-

> 7° Espacio
intercostal

Congénita

> 7° Espacio
intercostal

Eventracion
diafragmatica

Reversible

Adquirida

Irreversible

Cirugia

Asintomatica

Sintomatica

Asintomatica

Comprobado en
acto quirurgico

Sospecha en
posoperatorio

rable, se determina el ingreso del paciente a asistencia
respiratoria mecanica (ARM) con presion positiva con-
tinua en la via aérea (CPAP); este método produce un
descenso y estabilizacién del diafragma y aumento del
volumen pulmonar. Si se toma esta conducta, evaluar
la posibilidad de destete del respirador en un plazo no
mayor a 7 a 10 dias y en caso de que esto mismo no
ocurra, es decir no reaparece actividad diafragmatica
luego de 7 a 10 dias de producida la lesidn, se sugiere
la correccidn quirdrgica. Por ultimo no se recomienda
la permanencia prolongada en ARM debido a las com-
plicaciones propias del método.

Ahora bien, en los pacientes con patologia cardiaca
residual o enfermedad respiratoria concomitante, es
conveniente determinar en qué grado contribuye cada
afeccion a la insuficiencia respiratoria del paciente para
poder determinar el momento oportuno para el descen-
so quirurgico del diafragma. Si un paciente logra una
franca mejoria de la disfuncién respiratoria mediante el
descenso diafragmatico con CPAP, es esperable un re-
sultado igualmente favorable con la correccidn quirdrgi-
ca, aun en presencia de enfermedad concomitante. Por
el contrario, si con el descenso diafragmatico logrado
con CPAP no se alcanza una mejoria significativa de
la insuficiencia respiratoria es evidente que coexisten
factores cardiacos y/o respiratorios. En este caso, el
tratamiento quirdrgico del diafragma se realizara en
forma coincidente o diferida con el tratamiento de la
enfermedad cardiorrespiratoria acompanante.

En aquellos pacientes con lesién irreversible, si la
seccion accidental del nervio frénico es advertida en el
acto quirurgico al momento de producida, se recomien-
da la reparacion directa del nervio seccionado mediante

Sintomatica

Cirugia

Observacion y
seguimiento

Observacioén y

Mejoria clinica S
seguimiento

CPAP
(7-10 dias)

No mejoria

o~ Cirugia
clinica

Observacion y
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Cirugia
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Mejoria clinica

CPAP
(7-10 dias)
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clinica gz

Figura 5. Indicacion quirurgica de eventracion diafragmatica. Modificado de Garrido P, Acastello E. Eventracion diafragmatica
en la edad pediatrica. Rev Med Clin Condes 2009;20(6):776-781.
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la aproximacién de sus extremos; siempre seguida de
una plastia diafragmatica debido a que la reaparicién de
la movilidad diafragmatica luego de la neurorrafia puede
demorar varios meses. Si en un posoperatorio de cirugia
torécica o cardiaca se detecta diafragma elevado y se
sospecha lesion del nervio frénico se debe evaluar si
existe mejoria de la disfuncion respiratoria con CPAP
y/o la posibilidad de destete de la ventilacién mecani-
ca, si esto no se produce debe realizarse el descenso
quirargico del diafragma en forma temprana.

Si existe patologia cardiaca o enfermedad respi-
ratoria concomitante es prioritario evaluar la afeccion
dominante y definir las prioridades del tratamiento antes
de decidir la correccion quirurgica del diafragma.'®

CONCLUSIONES

La ED es una patologia poco frecuente en la pobla-
cién pediatrica, en la mayor parte de los casos cursa
asintomatica o con sintomas respiratorios inespeci-
ficos y su diagnéstico puede ser incidental. El caso
presentado corresponde a una ED congénita, misma
que se produce por un defecto intrinseco del musculo
diafragmatico a diferencia de la ED adquirida la cual
se origina por trastornos en la inervacion siendo las
causas mas frecuente las lesiones del nervio frénico.
Asi como en nuestro paciente, en la mayor parte de los
casos el tratamiento de la ED es quirurgico, por lo que
es de gran importancia saber determinar el momento
oportuno para la cirugia, favoreciendo de esta manera la
adecuada evoluciéon y minimizacion de complicaciones
que esta patologia pueda ocasionar.
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