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Resumen

La paralisis diafragmatica bilateral es infrecuente y puede ser idiopatica o
mas comunmente asociada a varias entidades. Describimos el caso de un
varon de 61 anos con antecedentes de asma bronquial quien desarrolld
pardlisis difragmatica bilateral sin causa evidente, la cual es excepcional.
El paciente presentd disnea progresiva y ortopnea, que no mejoraban con
antibioterapia ni esteroides sistémicos, por lo que se descartaron diver-
sas etiologias como neuralgia lateral amiotrofica y finalmente se le diag-
nostico paralisis diafragmatica lateral en base a la exploracién fisica y las
pruebas de imagen. Se inicié ventilacion mecanica no invasiva con gran
mejoria clinica.

Palabras clave: Paralisis diafragmatica, Fallo respiratorio, Ventilacion me-
canica no invasiva, Respiracion paradojica.

Abstract

Bilateral paralysis of the diaphragm is uncommon and can be either idio-
pathic or more frequently associated with several medical conditions. We
describe the case of a 61-year-old man with a history of asthma who de-
veloped severe bilateral diaphragmatic paralysis without any obvius cau-
se, which is exceptional. The patient manifested progressive dyspnea and
debilitating orthopnea with no improvement with antibiotics or systemic
steroids. Different etiologies were discarded as amyotrophic lateral neu-
ralgia, and he was diagnosed of bilateral diaphragmatic paralysis based on
physical examination and imaging tests. Noninvasive mechanical ventila-
tion was started with great clinical improvement.

Keywords: Diaphragmatic paralysis, Respiratory failure, Noninvasive me-
chanical ventilation, Paradoxical breathing.
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Para el diagnosti-

co se suele requerir

la realizacién de un
electromiograma o la
electroestimulacion
del nervio frénico y la
medicion de la presion
del mismo, asi como
pruebas funciona-

les respiratorias y de
imagen, como la radio-
grafia, la tomografia
axial computadorizada
téraco-abdominal o la
radioscopia.

Introduccion

La paralisis del diafragma puede ser unilateral o bilateral y deberse a diversas en-
fermedades, tanto de origen viral o neuromuscular. Excepcionalmente es idiopatica
(1,2). La forma unilateral no suele producir sintomas y no precisa tratamiento, pero
la pardlisis bilateral suele ocasionar insuficiencia respiratoria grave que requiere
soporte ventilatorio.

Para el diagnéstico se suele requerir la realizacién de un electromiograma o la elec-
troestimulacion del nervio frénico y la medicién de la presion del mismo, asi como
pruebas funcionales respiratorias y de imagen, como la radiografia, la tomografia
axial computadorizada téraco-abdominal o la radioscopia (6).
La ventilacidn mecanica no invasiva (VMNI) es eficaz en pacientes sintomaéticos con
paralisis diafragmatica bilateral, independientemente del deterioro gasométrico o
espiromeétrico (15). En casos seleccionados se pueden considerar otras opciones
como la rehabilitacién muscular inspiratoria (14), la plicatura del diafragma (10,16)
o la colocacién de un marcapasos diafragmatico (4)

Reporte del caso

Varén de 61 anos con antecedentes personales de hipertensién arterial, dislipide-
mia, psoriasis y asma bronquial persistente moderada, en tratamiento con inhalado-
res. El paciente acudié a un servicio de urgencias en un hospital de otra ciudad por
presentar disnea subita, intolerancia al decubito y dolor en brazo izquierdo irradiado
a ambos hemitdrax, sin antecedente traumatico previo.

Referfa tos con expectoracion blanquecina y fiebre en los dias previos, siendo diag-
nosticado por tomografia axial computadorizada de térax de neumonia basal bilate-
ral adquirida en la comunidad, por lo que fue tratado con corticoides, broncodilata-
dores y antibidticos de forma empirica, pero sin mejoria, por lo que fue trasladado a
nuestra institucion.

El paciente continuaba con disnea de minimos esfuerzos e intolerancia al decubito,
lo cual le dificultaba conciliar el sueno. No referia sintomas de infeccidn respiratoria,
disfagia o debilidad muscular en extremidades.

En el examen fisico destacaban minimos edemas bimaleolares, taquipnea en decu-
bito con saturacién del 98 % , que disminuia al 92 % cuando el paciente conseguia
tolerar el decubito a 40° y observandose respiracién paraddjica.

La auscultacion cardiaca era ritmica a 100 latidos por minuto y en la auscultacion
pulmonar se encontré disminucién del murmullo vesicular en ambos campos pul-
monares. La exploracién neuroldgica era completamente normal, incluyendo los re-
flejos osteotendinosos.

El hemograma, las pruebas de coagulacién y los perfiles bioquimico renal y hepatico
eran normales, al igual que la medicién de la aldolasa, las hormonas tiroideas, las
inmunoglobulinas y el proteinograma. La gasometria arterial basal (con el paciente
sentado) mostroé alcalosis respiratoria (pH 7,50; presion arterial de didxido de carbo-
no 32 mm/Hg, presion arterial de oxigeno 82 mm/Hg, bicarbonato 25 y saturacion
arterial de oxigeno 98 % ). En la radiografia de térax se encontré elevacién de ambos
diafragmas, principalmente del izquierdo (figura 1).
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En la radiografia de
térax se encontro eleva-
cion de ambos diafrag-
mas, principalmente del
izquierdo.

Figura 1. Radiografia de térax pdsteroanterior y lateral. Elevacion de ambos diafragmas.

La tomografia axial computadorizada téraco-abdominal también evidencié eleva-
cion de ambos hemidiafragmas, ademds de atelectasias basales bilaterales, sin in-
filtrados neumadnicos residuales, ni defectos de replecidn en las arterias pulmonares
y sus ramas principales.

Ante la sospecha de paralisis diafragmatica bilateral por la presencia de disnea que
empeoraba con el decubito, ortopnea y respiracion paraddjica, se completo el estu-
dio con serologias, autoinmunidad, ecocardiograma, electromiograma de miembros
superiores, pruebas funcionales respiratorias y radioscopia.

Las serologias para VIH Bordetella pertussis, Micoplasma pneumoniae, Chlamydia
pneumoniae, virus del herpes simple 1y 2, parvovirus B19, citomegalovirus y virus de
Epstein Barry virus de la hepatitis A, B y C fueron negativas. Los anticuerpos antinu-
cleares, anti-musculo liso y anti-receptor de acetilcolina también fueron negativos.

El ecocardiograma mostrd hipertrofia ventricular izquierda secundaria a la hiper-
tensién arterial, sin otros hallazgos y el electromiograma de miembros superiores
no evidencid ninguna alteracion en los nervios explorados, descartandose la neural-
gia amiotréfica bilateral.

Las pruebas funcionales respiratorias fueron compatibles con un trastorno mixto de
intensidad severa con afectacion de la difusion severa capacidad vital forzada (FVC)
35 % (1 410 cc), volumen espiratorio en el primer segundo (FEV1): 28 % (890 cc),
relacion FEV1/FVC: 63 %, difusion del mondxido de carbono corregido por el volu-
men alveolar (DLCO/VA): 29 % (1,86), capacidad pulmonar total (TLC): 51,567 % (3,44),
volumen residual (RV): 116 % (2,76).

La radioscopia evidencio inmovilizacién completa del hemidiafragma izquierdo y es-
casa motilidad del derecho.

Se inicié ventilacion mecanica no invasiva, modo BiPAP i-sleep (del inglés bilevel po-
sitive airway pressure) con modo asistido/controlado con mascarilla nasal, de forma
continua presentado buena adaptacidn y notable alivio sintomatico. Los pardmetros
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Se inicio ventilacién
mecanica no invasiva,
modo BiPAP i-sleep (del
inglés bilevel positive
airway pressure) con
modo asistido/controla-
do con mascarilla nasal,
de forma continua
presentado buena adap-
tacion y notable alivio
sintomatico.

Frecuentemente, la
paralisis diafragmatica
bilateral de inicio agudo
puede ser la presenta-
cion inicial de diversos
cuadros neurologicos
como sindrome de
Guillain-Barré, esclero-
sis lateral amiotrofica,
neuropatias heredita-
rias o neuritis del plexo
braquial.

utilizados fueron: presion inspiratoria (IPAP) 15 mm/Hg, presion espiratoria (EPAP) 5 mm/Hg,
frecuencia respiratoria de 12 respiraciones por minuto, trigger inspiratorio de 2, tri-
gger espiratorio de 3, tiempo de elevacién (rampa) de 3 segundos.

Tras varios dias de ingreso el paciente se encontraba mejor, con tolerancia progresi-
va al decubito, deambulacion sin disnea y reduciendo el tiempo de la VNI.

El paciente fue diagnosticado de paralisis diafragmatica bilateral idiopatica y dado
de alta con soporte ventilatorio mediante ventilacion mecanica no invasiva modo
BiPAP durante el descanso nocturno y la siesta.

Tras un ano desde el diagndstico, el paciente se encuentra bien, continla precisando
ventilacion mecanica no invasiva durante la noche.

Discusion

La paralisis del diafragma puede ser unilateral o bilateral y puede ocurrir en el curso
de varias enfermedades (1,2). Dependiendo del grado de afectacion, el otro hemidia-
fragma o los musculos accesorios de la respiracion asumen parte o todo el trabajo
de la respiracion.

Se han descrito diversas causas de esta entidad que afecten al nervio frénico, como
las enfermedades virales (infeccién por el virus varicela-zoster, el virus de la in-
munodeficiencia humana o poliomielitis) (2-5), los traumas externos (6) o quirdrgi-
cos (cirugia cardiaca) (3,4,6), sindromes paraneoplasicos (7), tumores mediastinicos
(2,4) o de mama (2), radioterapia (8) o enfermedades neuromusculares (1,3,9).

Frecuentemente, la paralisis diafragmatica bilateral de inicio agudo puede ser la pre-
sentacién inicial de diversos cuadros neurolégicos como sindrome de Guillain-Barreé,
esclerosis lateral amiotrofica, neuropatias hereditarias o neuritis del plexo braquial
(1,10,11). Excepcionalmente, no se llega a encontrar la causa (9), existiendo pocos ca-
sos reportados en la literatura de paralisis diafragmatica bilateral idiopatica.

Se han reportado casos aislados asociados a las vasculitis de grandes vasos (1),
enfermedad de von Recklinghausen (12), miopatias inflamatorias, dermatomiositis,
polimiositis o miositis por cuerpos de inclusion (13). Probablemente, la base patold-
gica sea una desmielinizacion focal en segmentos del nervio frénico (4).
La forma unilateral puede pasar inadvertida clinicamente y no precisa tratamiento,
pero la paralisis bilateral suele producir un fallo respiratorio grave que requiere

soporte ventilatorio.

La clinica que presentd el paciente con disnea que empeoraba con el decubito supino y
el ejercicio, junto con la respiracién paraddjica, es sugestiva de una disfuncién del dia-
fragma (6). La respiracion paraddjica es evidente al adoptar el decubito supino con in-
tensa taquipnea, adoptando una retraccion de la pared abdominal durante la inspiracion.

La clinica inicial de disnea, taquipnea y ortopnea se puede confundir con un fallo
cardiaco al preferir el paciente dormir sentado y probablemente la aparicidon de ede-
mas en miembros inferiores sea debida, en nuestro caso, a la escasa movilizaciény
decubito y no a una insuficiencia cardiaca. El electrocardiograma y el ecocardiogra-
ma no mostraron datos de afectacién cardiaca, salvo la repercusién miocardica de
la hipertensién arterial ya conocida.
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El electromiograma
es una técnica util en
pacientes con causa
desconocida de debili-
dad diafragmatica.

El tratamiento se basa
en el manejo de la
etiologia subyacente y
en la severidad de la
paralisis. La mayoria de
los pacientes presentan
fallo respiratorio pro-
gresivo y precisan una
correcta ventilacion.

El dolor en el brazo izquierdo que referia el paciente nos hizo sospechar en una
neuritis del plexo braquial, aunque el dolor en los dias siguientes, no se siguid de
debilidad en miembros superiores, concordante con esta entidad (1).
El electromiograma es una técnica Util en pacientes con causa desconocida de de-
bilidad diafragmatica (1). Al paciente se le realizé un electromiograma de miembros
superiores que fue normal y de gran utilidad para descartar algunas enfermedades
neuroldgicas, como la neuritis del plexo braquial (1).
Hubiera sido interesante realizar un electromiograma especificamente del diafrag-
ma, que hubiera proporcionado una evaluacion cualitativa de la actividad muscular
(6). Por lo tanto, en este paciente fue excluida la afectacion de nervios que inervan
a las extremidades superiores, aunque no se hizo en ambos nervios frénicos donde
probablemente estaba la lesion.

Otras pruebas que se pueden realizar para evaluar la afectacion del diafragma, son
la electroestimulacion del nervio frénico y la medicidon de la presion del mismo (6).
La electroestimulacion transcutanea del diafragma no es invasiva y evidencia la au-
sencia total de respuesta contractil del diafragma (6). Por el contrario, la presidon
transdiafragmatica mide la presién inspiratoria maxima, es invasiva y suele tolerar-
se mal (6).
Las pruebas funcionales respiratorias muestran un patron restrictivo con disminu-
cion de la capacidad vital forzada. La prueba puede ser mas especifica si se realiza
en bipedestacion o acostado (6). Una reduccion del 40 % o mas de la capacidad vital
forzada en decubito supino en comparacion con la bipedestacion, sugiere el cuadro
(6). El paciente tenia un patréon mixto grave por el diagndstico previo de asma bron-
quial, junto con la restriccidén ocasionada de la paralisis diafragmatica bilateral y no
pudo realizarse la espirometria en decubito por la intolerancia a dicha posicién.

La radiografia y la tomografia axial computadorizada téraco-abdominal también
evidencian elevacion de ambos hemidiafragmas, ademds de atelectasias basales
bilaterales, sin infiltrados neumanicos residuales, ni defectos de replecién en las ar-
terias pulmonares y ramas principales de torax, y la radioscopia pueden evidenciar
la reduccion de volumen en las bases pulmonar como en el presente caso. La ra-
dioscopia puede ser negativa en bipedestacion y mostrar la paralisis diafragmatica
cuando el paciente estd en decubito supino (6).
El tratamiento se basa en el manejo de la etiologia subyacente y en la severidad
de la paralisis. La mayoria de los pacientes presentan fallo respiratorio progresivo
y precisan una correcta ventilacion (6). La ventilacion mecanica no invasiva modo
BiPAP especialmente durante la noche, es un tratamiento bien establecido en el
manejo de la enfermedad (6,9,14).

La clinica, la funcionalidad respiratoria y el prondstico han mejorado en pacientes
con paralisis tratados con ventilacion no invasiva (2,14). El paciente no presento re-
tencién de dioxido de carbono; a pesar de ello, se inicid la ventilacién mecanica no
invasiva para mejorar otros parametros como la capacidad vital forzada y la clinica
asociada para evitar la fatiga del paciente (15). La literatura respecto a la utilizacion
de la ventilaciéon mecdnica no invasiva es escasa y hace referencia a pacientes con
neuralgia amiotrofica (2,16).
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La ventilacion mecanica
no invasiva es de elec-
cién en pacientes sin-
tomaticos con paralisis
diafragmatica bilateral,
independientemente del
deterioro gasomeétrico o
espiromeétrico.

Consideramos que la ventilacidon mecanica no invasiva es de eleccién en pacientes
sintomaticos con paralisis diafragmatica bilateral, independientemente del deterio-
ro gasomeétrico o espirométrico, al igual que se describe en la literatura (15). La
intubacion endotraqueal se reservaria para pacientes con insuficiencia respiratoria
muy grave que no mejoran con otro soporte ventilatorio (10).

Se ha estudiado la rehabilitacién o entrenamiento muscular especifico, que consiste
en reclutar la actividad de los musculos inspiratorios no diafragmaticos consiguien-
do una mejoria en la capacidad muscular inspiratoria en un paciente con paralisis
diafragmatica bilateral (14).

La mejoria de la capacidad muscular inspiratoria puede hacer posible la interrupcion,
por la noche, de la ventilacidn no invasiva, sin inducir fallo ventilatorio. Hasta ahora no
hay otras terapias que mejoren la funcién muscular respiratoria a pesar de persistir
la paralisis bilateral, aunque serian necesarios mas estudios con mayor nimero de
pacientes para evaluar definitivamente el papel de la rehabilitacion muscular inspi-
ratoria (14).

La plicatura del diafragma es una opcioén terapéutica definitiva en pacientes con
neuralgia amiotrofica y disnea severa, ya que puede mejorar la ventilacién y el inter-
cambio gaseoso, permitiendo realizar vida normal, incluyendo dormir en decubito
supino sin disnea ni ventilacién mecéanica no invasiva (10,17). Se recomienda valorar
esta cirugia al menos dos anos después del diagndstico por la posibilidad de mejoria
espontdnea retardada (10).

En los pacientes con paralisis unilateral, la plicatura diafragmatica ha demostrado
disminuir la compresion pulmonar y los sintomas, ademas de mejorar la calidad de
vida a largo plazo (18).

Otra opcidn terapéutica previa a la cirugia, es la colocacién temporal de un mar-
capasos diafragmatico, ya que su uso prolongado puede conllevar la debilidad del
diafragma (6). Sin embargo, un trabajo reciente apoya la estimulacién del diafragma
para mejorar la atrofia e intentar restablecer la funcién del mismo (19).

Conclusion

Se describe el caso de un paciente con paralisis diafragmatica bilateral idiopatica. La
clinica era muy sugerente de esta entidad, por lo que se decidi6 iniciar la ventilacién
mecanica no invasiva. Recomendamos iniciar este procedimiento en pacientes sin-
tomaticos con paralisis diafragmatica bilateral, independientemente del deterioro
gasomeétrico o espirométrico y de la etiologia de la misma.

Aspectos éticos
La comunicacion de este caso salvaguarda la identidad del paciente.
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