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RESUMO

Relata-se o caso de um paciente com dispnéia intensa ao se deitar, em que foram excluidas doencas pulmonares,
neuromusculares ou cardiacas, cuja investigacao revelou paresia diafragmatica bilateral. Um sinal chave para o diagnostico
foi a evidéncia de respiracdo paradoxal com o doente em dectbito supino. Havia piora da oxigenagdo e da capacidade vital
forcada com a mudanca da posi¢io ortostatica para supina. A fluoroscopia ortostatica foi normal. A pressdo inspiratdria
maxima estava muito reduzida. A estimulacdo elétrica transcutanea do diafragma foi normal, e a eletroestimulacdo do
nervo frénico mostrou auséncia de resposta, permitindo o diagnostico de paresia bilateral do diafragma.

Descritores: Paresia; Insuficiéncia respiratoria; Diafragma; Respiracdo

ABSTRACT

We report the case of a patient with severe dyspnea upon reclining. Lung disease, neuromuscular disorders and heart
disease were ruled out. However, during the course of the investigation, bilateral diaphragmatic paresis was discovered.
A key sign leading to the diagnosis was evidence of paradoxical respiration in the dorsal decubitus position. When the
patient was moved from the orthostatic position to the dorsal decubitus position, oxygenation and forced vital
capacity worsened. The orthostatic fluoroscopy was normal. Maximal inspiratory pressure was severely reduced. The
responses to transcutaneous electric stimulation of the diaphragm were normal. However, electric stimulation of the
phrenic nerve produced no response, leading to the diagnosis of bilateral diaphragmatic paresis.
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INTRODUCAOQ RELATO DO CASO

Relata-se o caso de um paciente com paresia Um paciente do sexo masculino, de 44 anos,
diafragmatica bilateral idiopatica, evento raro e nem néo fumante, foi encaminhado para investiga-
sempre facil de ser diagnosticado. cdo de dispnéia que se acentuava na posicdo
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supina. Relatava que havia sete meses tivera ini-
cio insidioso de dispnéia, mesmo em repouso, com
piora acentuada do quadro quando em decubito
dorsal (ortopnéia). Negava tosse, expectoragio ou
chiado, sintomas consumptivos ou de outros apa-
relhos. Negava qualquer tipo de trauma ou inter-
vencdo cirurgica no torax.

Ao exame fisico apresentava-se eupnéico em
repouso, tornando-se taquidispnéico quando as-
sumia posicdo supina. Ao deitar-se, imediatamente
o padrdo respiratorio se tornava rapido e superficial,
com movimentacdo paradoxal de torax e abdome.
Nio havia cianose ou baqueteamento de dedos. A
ausculta pulmonar percebiam-se pulmées limpos,
com murmurio vesicular diminuido nas bases. O
restante do exame fisico, inclusive a avaliacdo
neuroldgica, ndo apresentava alteragdes.

0 radiograma de térax mostrava area cardiaca
normal, elevacdo de ambas as cupulas diafragma-
ticas e areas de hipotransparéncia bi-basais, com-
pativeis com atelectasias laminares. A espirome-
tria apresentava capacidade vital forcada com 55%
do previsto, volume expiratdrio for¢cado no pri-
meiro segundo com 59% do previsto, e relacdo
entre capacidade vital forcada e volume expiratdrio
forcado no primeiro seqgundo com 889%, sem mo-
dificacdo apos uso de broncodilatador. A tomo-
grafia de tdrax revelava apenas areas de colapso
nas bases pulmonares, provavelmente secundarias
a hipoventilacdo (Figura 1), e a angiotomografia
foi normal. O ecocardiograma e o eletrocardiograma
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foram ambos normais.

A avaliacdo laboratorial ndo mostrou alteracoes
significativas (hemograma, leucograma, fungdes
tireoidiana, renal, hepatica, avaliacdo de atividade
inflamatoria, complemento). A pesquisa de auto-
anticorpos, inclusive anca-c e anca-p, foi negativa.

A fluoroscopia em posicdo ortostatica, para ava-
liacdo da movimentac¢do do diafragma, foi normal.

A ressonancia nuclear magnética de coluna
cervical também foi normal. A investigacdo para
doencas neuromusculares (exame clinico, labora-
torial e eletroneuromiografia dos quatro membros)
resultou negativa.

A saturacdo da oxihemoglobina era de 96%
(ar ambiente) quando medida com o paciente sen-
tado, passando a 87% quando em decubito. A
gasometria arterial mostrou os seguintes valores:
pH: 7,436; pressdo parcial de oxigénio no san-
gue arterial: 62,8 mmHg; pressdo parcial de gas
carbdnico no sangue arterial: 34,4 mmHg; bicar-
bonato: 22,8 mmol/L; e saturacido de oxigénio
por oximetria de pulso: 94,200.

Foi realizada a espirometria em duas posicoes
(sentado e deitado), cujos resultados estio na Ta-
bela 1e Figura 2.

Foram medidas as pressdes inspiratoria e expi-
ratoria maximas por meio de um manuvacudéme-
tro, sendo detectadas uma pressdo inspiratoria
méxima de 25 ¢cmH, 0 e uma pressdo expiratoria
méxima de 90 cmH,0.

O teste de caminhada de seis minutos foi nor-
mal (percorridos 420 m, sem queda na saturagio
de oxigénio por oximetria de pulso ou alteracdo
na escala de dispnéia de Borg).

A polissonografia revelou alteracdo na arquite-
tura do sono, com diminuicido do percentual das
fases 3 e 4 (14,3%) e de sono REM (16,7%), e um
indice de apnéia/hipopnéia de 5,5/h (aceitavel).

TABELA 1

Espirometria em duas posicoes

Paciente sentado Paciente deitado
Observado % previsto Observado previsto % alteracdo

CVF 2,57 66 1,35 35% -47

VEF] 2,12 66 1,02 31% -52
Figura 1 - Tomografia computadorizada de térax em VEF /CVF 83% 75%

FEF 25%-75% 2,22 64

decubito ventral. Notar opacidades homogéneas em bases
pulmonares, compativeis com areas de colapso pulmonar,
provavelmente devidas a hipoventilacdo

CVF: capacidade vital forada; VEF, : volume expiratorio forcado no primeiro
segundo; FEF2500-75%: fluxo expiratdrio forcado entre 25% e 75% da CVF.
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Figura 2 - Espirometria em duas posi¢des. Curva fluxo-volume
em duas posicoes, sentado e deitado. Os valores estdo na
Tabela 1

Para avaliar especificamente a funcéo diafrag-
matica foram realizados os seguintes exames: ele-
troestimulacdo externa do diafragma, exame no
qual os eletrodos sdo posicionados no sétimo es-
paco intercostal, e se procede a estimulacdo elé-
trica direta do mesmo, cujo resultado revelou que
a descarga elétrica produziu intensa contracdo
do diafragma bilateralmente, visivel e palpavel;
eletroestimulacdo externa cervical dos nervos fré-
nicos, que mostrou comprometimento axonal e
mielinico grave de ambos os nervos frénicos, con-
sistente com diagnostico clinico de mononeuro-
patia grave bilateral.

DISCUSSAOQ

Chamava a atencdo no quadro clinico deste
paciente a piora imediata da dispnéia ao se deitar,
bem como a melhora praticamente instantanea
uma vez que ele se pusesse novamente em pé.
Tal fato indicava que a posicdo supina, na qual
as visceras abdominais empurram o diafragma
para cima, dificultando sua contracdo e redu-
zindo sua eficacia, era o fator desencadeante da
piora da sintomatologia.

Ao exame fisico, a observacdo da “respiracio
paradoxal”, na qual o conteudo abdominal é “su-
gado” para dentro da cavidade abdominal durante
a inspiracdo (quando o normal é que seja “em-

483

purrado” para fora) foi bastante sugestiva da pre-
senca de alguma disfuncio diafragmatica.

Diante desta hipdtese alguns exames podem
ser uteis. A espirometria tanto pode apresentar res-
tricdo (diminuicio da capacidade vital ou da ca-
pacidade vital forcada), quanto ser normal, se rea-
lizada na posicdo ortostatica. Para sensibilizar o
exame espirométrico, especialmente na suspeita de
enfraquecimento diafragmatico, pode-se executar
o exame em duas posicoes: supina e deitada. Queda
de 40% ou mais na capacidade vital forcada quando
medida na posicdo supina em comparag¢do com a
posicdo sentada/ortostatica sugere fortemente
comprometimento do diafragma.'-? Pacientes por-
tadores de esclerose lateral amiotréfica® e outras
doencas neuromusculares apresentam uma dimi-
nuicdo significativa na capacidade vital em posicdo
supina, quando comparada a posicio sentada.®

As medidas de pressdo inspiratoria maxima e
pressdo expiratoria maxima sdo freqlientemente
usadas na avaliacdo global da forca dos musculos
respiratorios,”® e os valores normais estdo bem
estabelecidos para adultos e criancas.” Um teste
que resulte em uma pressao inspiratoria maxima
altamente negativa (em torno de 80 cmH,0) ou
uma pressdo expiratdria maxima positiva (90
cmH,0) exclui fraqueza muscular inspiratdria ou
expiratoria clinicamente importante.” Neste paci-
ente a pressdo inspiratoria maxima medida foi de
25 cmH_ 0 (38 % do previsto) e a pressdo expira-
toria maxima de 90 cmH,0 (normal).®

A principal alteracdo encontrada na polissono-
grafia foi uma diminuicdo do percentual das fases
3 e 4 e de sono REM. Na fase REM o ténus dos
musculos esqueléticos fica extremamente reduzido,
com excecdo do diafragma e dos musculos extra-
oculares. Normalmente ocorre uma diminuicio do
volume corrente, da ventilacdo minuto e do fluxo
inspiratdrio. Nesta fase, a respiracdo depende prin-
cipalmente da atividade do diafragma. Por isso,
individuos com enfraquecimento dos musculos res-
piratdrios estdo mais sujeitos a hipoventilacdo na
fase REM e na transicdo da fase NREM para a REM.
Os episodios de hipoventilacdo provocam queda
da pressdo parcial de oxigénio no sangue arterial
e aumento da pressdo parcial de gas carbonico no
sangue arterial.®

Os exames de imagem ndo acrescentaram mui-
tas informacdes, exceto pela reducio volumétrica
nas bases pulmonares, que pode ser observada na
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radiografia e na tomografia de térax (Figura 1).
Quando o paciente muda o decubito (de supino a
prono), a drea hipoventilada também se altera, mos-
trando que tais areas de hipoventilagcdo sido per-
feitamente expansiveis.

Embora a fluoroscopia seja um exame util para
avaliacdo da excursdo diafragmatica, dependendo
da posicdo em que ¢é realizada pode gerar resultados
falso-negativos.'” Foi o que ocorreu neste caso,
no qual o exame foi normal, provavelmente por-
que realizado com o paciente em pé, uma vez que
ele ndo tolerava o decubito dorsal.

Exames mais sofisticados como eletroestimula-
¢do do nervo frénico, eletromiografia do diafragma
ou medida da pressdo transdiafragmatica podem de-
monstrar inequivocamente o comprometimento do
eixo frénico-diafragmatico.

A estimulacio direta do diafragma (que foi rea-
lizada neste caso) demonstra a resposta contratil
do musculo, enquanto que a eletromiografia for-
nece uma avaliacdo qualitativa da atividade mus-
cular, util em algumas condicdes neuropaticas ou
miopaticas.

A estimulacdo do nervo frénico pode ser feita
direta ou externamente, por via transcutanea. A
auséncia total de qualquer resposta diafragmatica
a estimulacdo externa deve levantar a possibilidade
de ndo se ter localizado adequadamente o nervo
frénico." No entanto, tal exame tem boa acuracia
e a vantagem de ser ndo invasivo.

A pressdo transdiafragmatica ¢ medida pela
diferenca entre a pressdo gastrica e a pressdo eso-
fagica, e reflete a tensdo desenvolvida pelo dia-
fragma. Trata-se de exame invasivo e por vezes
mal tolerado pelo paciente, pois ¢ feito medindo-
se a pressdo inspiratoria maxima apds a colocacio
de dois baldes manométricos: um no meio do
es6fago e outro no estémago.'>?

A mononeuropatia diafragmatica bilateral ¢ uma
condicédo rara e de dificil identificacdo, sendo que
o tempo médio para o diagndstico varia de seis
semanas a dez anos.” O atraso no diagnostico dei-
Xa 0 paciente exposto cronicamente a periodos
(geralmente noturnos) de hipoventilacio, o que
produz conse-qiiéncias eventualmente graves,
como cor pulmonale.

Diversas situacdes podem estar associadas a
paresia e/ou paralisia diafragmatica, tais como do-
engas musculares ou neuromusculares (miopatias,
doencgas do neurdnio motor), traumas levando a
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lesdes de medula espinal, traumas cirurgicos dire-
tos ou secundarios a hipotermia durante cardiople-
gia (cirurgia cardiaca), polineuropatias infecciosas,
ndo infecciosas e idiopaticas, lupus eritematoso e
sindrome paraneoplasica. Em muitos casos, no en-
tanto, nenhuma etiologia pode ser estabelecida.®'*'

O tratamento tem como principal objetivo a
manutencdo da ventilacdo adequada, evitando-se,
assim, as complicacdes associadas a hipoventila-
cdo cronica. Em alguns casos de paresia idiopatica
ou associada a quadros virais, pode haver regres-
sdo espontanea do comprometimento neural ou
muscular.t"¥

Muitos pacientes ja foram tratados com venti-
lag¢do mecanica invasiva, via traqueostomia, ou por
meio de ventiladores com pressdo negativa, como
os chamados ventiladores “de couraca” ou abdo-
minais (Pneumobelt).?

Atualmente, no entanto, as melhores opg¢oes de
suporte ventilatdrio sdo as oferecidas por mascaras
(ventilacdo ndo invasiva), como os ventiladores com
dois niveis de pressido positiva (tipo BiPAP®).

Este paciente, desde o diagnostico, vem-se
mantendo em seu domicilio, em uso de ventilacdo
ndo invasiva com pressdo positiva, utilizando uma
pressdo inspiratoria de 12 cmH,0 e uma pressdo
expiratoria de 6 cmH 0, niveis pressoricos aos
quais ele se adaptou bem. Este tipo de suporte
ventilatério domiciliar tem algumas vantagens,
como um relativo baixo custo (quando compara-
do com métodos invasivos) e a portabilidade do
equipamento, o que permite que o individuo leve
uma vida praticamente normal, quase que sem li-
mitacdes de suas atividades diarias.

0 uso de marcapasso diafragmatico ¢ ainda
uma opcao terapéutica, porém temporaria, pois
sua utilizacdo prolongada nao ¢ possivel, por le-
var a fadiga do musculo diafragma.
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