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Eventracao Diafragmatica Congénita.
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Resumo

Apresentam-se dois casos clinicos assintomdticos de eventra¢do diafragmadtica congénita diagnosticados como achado fortuito em
rapazes de 2,5 e 9 anos de idade. Em ambos o parto foi ndo traumdtico e o periodo neonatal decorreu sem problemas. Mantém-se
assintomadticos a data do tltimo controlo aos 7 e 11 anos respectivamente. Trata-se de um quadro clinico raro e de evolucdo benigna uma
vez ultrapassado o periodo neonatal. Chama-se a atencdo para a evolucdo favordvel, com melhoria radioldgica nalguns casos.

Palavras-chave: Eventracdo diafragmatica; patologia do diafragma; crianga.

Summary

Two cases of congenital diafragmatic eventration in two boys, 2 and 9 years old, are described. They had no pathologic occurrence
during the perinatal and neonatal periods and were symptom-free before and after the diagnosis till last follow-up at 7 and 11 years old.
It is a rare diagnosis with a benign outcome out of the neonatal period, that can lead to excessive investigation.

Key-words: diafragmatic eventration; diafragm abnormalities; children.

Introducao

A excepgio da hérnia diafragmatica, em geral de diag-
ndstico peri-natal, a patologia do diafragma € muito rara,
e podera ser observada em qualquer idade, podendo afec-
tar um ou ambos os hemidiafragmas. A eventragio diafrag-
madtica congénita ocorre por um defeito na muscularizagdo
do diafragma primitivo, que normalmente se faz entre os
dois folhetos pleuroperitoniais pelas 8-10 semanas de
gestagdo . Deste facto resulta uma membrana muito fina
e complacente, com movimentos diminuidos ou mesmo
paradoxais que permitem a protrusdo do conteido abdo-
minal para a cavidade tordcica. Do ponto de vista andtomo-
-patolégico € constituido por tecido fibroso podendo pos-
suir algumas fibras musculares 2. E mais comum no
sexo masculino " e pode associar-se a outras malforma-
cdes congénitas como a ectopia renal, cardiopatia, situs
inversus, pé boto, costelas hipopldsicas, fenda palatina,
hemivertebras e cromossomopatia '".

Entregue para publicacdo em 27/09/96.
Aceite para publicacdo em 24/02/97.

A clinica da eventragdo diafragmdtica congénita tem
um espectro muito amplo, resultante do tipo de eventragdo
(total ou parcial) e da maior ou menor elevacio e funcio
da ctpula hemidiafragmatica " ¥. Pequenos defeitos, com
diafragma pouco elevado e com preservagdo de alguma
funcio muscular, sem compromisso do hemitérax contra-
lateral sdo frequentemente assintomadticos ''#%. As for-
mas intermédias poderdo manifestar-se por infecgdes res-
piratérias recorrentes, md progressdo ponderal, intole-
rancia ao esforgo ¥ %10 e nas criangas mais velhas e
adultos podera haver apenas queixas digestivas, tais como
dores abdominais, vomitos e flatuléncia "% %'V As for-
mas de apresentacdo neonatal determinam um sindrome
de dificuldade respiratéria agudo potencialmente fatal,
que frequentemente se complica com desvio do mediastino
e hipoplasia pulmonar - #¢ % 12 mimetizando a hérnia
diafragmatica congénita.

Por vezes o diagnéstico de eventracio diafragmdtica
congénita faz-se na sequéncia de um exame de rotina ou
como achado radiogrifico ocasional tanto na crianca como
no adulto.

Os autores relatam estes casos, como situacao de
ambulatério, pela sua raridade e porque apesar de se tratar
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de uma entidade em geral benigna, pde problemas de
diagnéstico diferencial e de abordagem.

Caso Clinico 1

Rapaz de 5 anos, de raga caucasiana, segundo filho de
pais jovens, sauddveis e ndo consanguineos, foi enviado a
Consulta Externa de Medicina (CEM) do Hospital Pedié-
trico de Coimbra (HPC), em 1994, para avaliacdo de even-
tracdo diafragmadtica.

Cerca dos 2 anos e meio de idade fez radiograma
tordcico por deformidade tordcica «em quilha» — como
achado apresentava elevac¢@o da hemictipula diafragmatica
esquerda com ligeiro desvio do mediastino para a direita
(Fig. 1:a e b). O diagnéstico radiolégico foi de eventragio
diafragmdtica. A crianga estava assintomdtica do ponto
de vista respiratério e digestivo, crescia regularmente no
P25 para o peso e no P50 para a estatura. Eram negadas
infec¢des respiratérias de repeti¢do. O parto tinha sido
eutdcico e o perfodo neonatal decorrera sem problemas.

Fig. 1: a — Radiograma aos 2 anos e meio. Observa-se a elevacdo da
hemictipula diafragmdtica esquerda e desvio do mediastino para
a direita.
b — Radiograma de perfil aos 2 anos e meio. Confirma-se a eleva-
¢do e a regularidade do contorno do hemidiatragma esquerdo.

Aos 4 anos e meio, mantinha-se assintomadtico, repe-
tiu radiograma tordcico (Fig. 2: a e b) que mostrou ima-
gem sobreponivel a anterior, mas o diagnéstico radiold-
gico sugerido foi de hérnia diafragmética congénita. Rea-

lizou transito esofagogdstrico que mostrou ascen¢do do
polo superior do estdmago em continuidade com a super-
ficie elevada do hemidiafragma, mas intra-abdominal. Nos
filmes em Trandelenburg é observado «minimo refluxo
gastro-esofdgico». Fez ecografia abdominal que foi des-
crita como normal, ndo se referindo no entanto a posi¢ao
das visceras. Foi entdo enviado.

Fig. 2: a e b —Radiogramas de frente e perfil aos 4 anos e meio. Conti-
nua a observar-se a elevag¢io da hemicipula diafragmdtica
esquerda sendo todavia menos evidente o desvio do
mediastino para o lado contralateral.

Ao exame objectivo apresentava bom estado geral,
pectus carinatum, fenda esternal inferior com hipoplasia
das dltimas costelas verdadeiras. Os movimentos toraco-
-abdominais eram normais e a frequéncia respiratéria (FR)
de 22/min. A auscultagdo pulmonar (AP) evidenciou
auséncia de murmirio vesicular (MV) na metade inferior
do hemitorax esquerdo, sem ruidos adventicios. A aus-
cultacdo cardiaca (AC) foi normal, com tons cardiacos e
choque da ponta ndo desviados, frequéncia cardiaca (FC)
— 100/min, tensdo arterial (TA) — 105/65mmHg, e o res-
tante exame sem altera¢des. Realizou radioscopia que
confirmou a eventracdo diafragmdtica pdstero-mediana
esquerda sem movimento paradoxal do diafragma. As
provas ventilatdrias, por espirometria (débitos e fluxos)
foram considerados normais para a idade.

Foi pedida avalia¢do em Consulta de Cirurgia. Nesta
repete radiograma e radioscopia tordcicos cujos resulta-
dos foram sobreponiveis aos anteriores. Fez pletismografia
que mostrou diminui¢do da capacidade residual funcio-
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nal (CRF) e do fluxo expiratério forcado entre 25 e 75%
da capacidade vital (FEF25-75), e esofagoscopia que
excluiu esofagite.

No ultimo controlo aos 7 anos 0 Rx mostrou marcada
reducio da elevacio da hemictipula diafragmatica (Fig. 3).
Mantinha-se assintomético, com bom crescimento estato-
ponderal. Foi decidido nfo intervir cirurgicamente.

Fig. 3 — Radiograma tordcico aos 7 anos mostrando melhoria da eventragio
da hemictpula diafragmatica esquerda comparativamente aos ra-
diogramas anteriores.

Caso Clinico 2

Rapaz de 9 anos, sexo masculino, raga caucasiana,
consultou o médico assistente por dor continua, a nivel
do flanco esquerdo, sem desencadeante conhecido, que
cedeu espontaneamente em algumas horas. No decurso
da observacdo foi constatada auséncia de MV no 1/3
inferior do hemitérax posterior esquerdo. Os radiogramas
tordcicos de frente e de perfil (Fig. 4 a e b) mostraram
elevacdo da porc¢do posterior da hemicupula diafragmatica
esquerda. Para esclarecimento desta imagem foi solici-
tada observacdo na CEM do HPC (em 1992).

Era filho tnico de pais jovens, tendo a made asma
bronquica. Nasceu de parto eutdcico as 40 semanas, com
3550g de peso, sem incidentes neonatais. Manteve cresci-
mento regular no P50-75 para a estatura e no P25-50 para
0 peso, bem como um bom desenvolvimento psicomotor.
Dos antecedentes pessoais apenas a referir adenoidectomia
aos 7 anos e obstipagdo.

Fig. 4: a — Eventragio diafragmatica esquerda, na altura do diagnéstico
aos 9 anos.

b — Radiograma de perfil evidencia a localizacdo posterior desta
eventragao.

Negava traumatismos importantes ou queixas do foro
cardiorespiratdrio. Praticava natagdo e futebol sem limi-
tacOes aparentes.

Ao exame objectivo, no HPC, apresentava bom esta-
do geral, sem assimetrias nem deformidades tordcicas,
FR — 20/min, FC — 92/min, TA - 100/60mmHg, AC -
tons puros, e choque da ponta ndo desviados, AP — au-
séncia de MV no 1/3 péstero — inferior do hemitorax
esquerdo. O restante exame era normal.

A radioscopia tordcica revelou mobilidade da hemicu-
pula diafragmatica esquerda de menor amplitude que a da
contralateral. A ecografia mostrou o ba¢o imediatamente
adjacentes e abaixo da hemicuipula esquerda. Realizou
provas ventilatérias por espirometria (débitos e fluxos)
que foram normais. Em controlo clinico 2 anos depois,
mantinha-se assintomatico, € com as mesmas alteracdes
radiogréficas. Teve entdlo alta passando a ser seguido pelo
médico assistente.

Comentarios

O diafragma ¢ o principal muisculo respiratério, sendo
responsdvel por cerca de 2/3 do volume corrente da res-
piragdo de repouso. Dai que uma perturbacdo significa-
tiva do diafragma possa acarretar compromisso respirato-



244 Eventracdo Diafragmdtica Congénita. Dois Casos de Apresentacdo Tardia

rio ¢ 1. Contudo, se se mantiver alguma fungdo e nio
houver movimento paradoxal, como nestes casos, as pres-
sOes negativas inspiratérias asseguradas pelo hemidia-
fragma contralateral, asseguram uma boa capacidade
vital e, consequentemente auséncia de sintomas respira-
torios "

A eventracdo diafragmatica congénita assintomdtica
¢ comummente diagnosticada de uma forma acidental, na
sequéncia de exames radiogréficos de rotina *. Nos nos-
s0s casos as criancas eram sauddveis e estiveram sempre
assintomadticas do ponto de vista respiratério e digestivo,
tendo o diagnostico sido feito de uma forma ocasional
por um achado inespecifico do exame objectivo. Contudo
num nimero significativo de casos poderdo existir quei-
xas de fatigabilidade, pneumonias, infecgdes respiratorias
superiores recorrentes, especialmente nos casos em que a
eventragdo interessa toda a hemicipula -,

Existem 2 tipos de eventragdo diafragmadtica: total,
interessando toda a cdpula diafragmdtica, que é raris-
sima "' e as parciais que afectam parte da ctipula podendo
ser uni ou bilaterais " » mais frequentemente a direita -
Y. As localizacdes posteriores sido excepcionais .

O diagnéstico diferencial faz-se principalmente com
a paralisia do nervo frénico. Esta determina a atrofia pro-
gressiva das fibras musculares. Alguns autores denomi-
nam-na de eventragdo diafragmadtica adquirida. Mais fre-
quentemente € unilateral, a direita, associando-se a histo-
ria de parto traumdtico (fractura da clavicula, paralisia
do plexo braquial) ou a lesdes pds-cirurgia cardiotord-
cica 37 %112 Qutras causas mais raras de lesdo do
frénico unilateral no seu trajecto mediastinico devem-se a
compressao por neoplasia, aneurisma da aorta, ou trau-
matismo. No seu trajecto cervical o nervo frénico tam-
bém pode ser atingido por infeccido raquidiana, tumor
ou traumatismo, este por estiramento ou por lesdo directa
no decurso de uma anestesia locorregional ou duma
puncdo venosa jugular "'?. Mais raras s@o as paralisias
bilaterais, nas quais ctiologicamente estdo implicadas,
entre outras, a doenca da ponta anterior da medula,
as poliradiculonevrites, o sindrome de Guillan-Barré -5
13, 14)

Quando a eventracdo se situa a direita é premente o
seu diagndstico diferencial com a hérnia diafragmadtica
(forma pseudo-pleurética com ou sem saco) ), assim como
nos defeitos anteromedianos uni ou bilaterais com a hér-
nia de Morgagni (retro-costo-xifoideia) ¥, pela diferente
estratégia terapéutica que implicam. Por vezes existe pa-
tologia que ndo do diafragma, que condiciona uma eleva-
¢do aparente daquele mdsculo, como no derrame pleural
enquistado. A elevagdo verdadeira de uma ou ambas as
hemicuipulas poderd ainda ocorrer com o aumento da pres-
sdo intra-abdominal (ascite ou massa abdominal), ou por
colapso ou fibrose pulmonar 9.

A auséncia de factores de risco obstétricos ou pds-
-natais, e 0 exame objectivo normal, nos casos apresen-
tados, levaram a excluir a paralisia diafragmadtica por le-
sdo do frénico em qualquer local do seu trajecto.

No 1.° caso verifica-se a associacdo com malformacio
da grelha costal: fenda esternal e hipoplasia das ultimas
costelas verdadeiras, esta também referida por outros
autores ‘"

O 2.° caso apresentou-se com dor abdominal subita
que cede espontinea e rapidamente. Estd descrita esta
forma de apresentacio com dor subcondral, relacionada
ou ndo com a refeicdo '* 'Y, provavelmente como resul-
tado da alteracdo da normal anatomia das visceras regio-
nﬂis (1. 9. II).

O diagndstico € esclarecido na maioria dos casos pela
radiografia tordcica de frente e de pertil e pela radioscopia.
No radiograma tordcico visualiza-se, em regra, um hemi-
diafragma estreitado e elevado, mas nio interrompido,
sobre as visceras abdominais "% * % estando mais eleva-
do que o oposto, em pelo menos um espago intercostal
quando A esquerda ' 5 e pelo menos 2 espagos inter-
costais a direita 7', Os radiogramas permitem localizar
anatomicamente a lesdo. Geralmente na eventragfio estd
poupada a porcdo anterior do diafragma, e o angulo entre
os locais mais muscularizados e o centro da lesdo, menos
muscularizado, é obtuso, ao contrdrio da hérnia em que
esse dngulo é agudo 2.

Com a radioscopia observamos a cinética do dia-
fragma. Na eventracdo a excursdo diafragmadtica € sincrona
com a respiracido, embora de amplitude menor que a
contralateral. O movimento paradoxal, e eventualmente o
desvio do mediastino no sentido oposto ao da lesdo pode-
rio existir nos casos graves (I3 8 121016

Igualmente conclusiva € a ecografia tordcica, permi-
tindo visualizar a elevacdo do diafragma, a sua excurc¢ao
diminuida ou paradoxal (total ou segmentar), mostrando
também o contetdo visceral subjacente a eventracdo ou
herniacio . Contudo ndo permite apurar o estado da
continuidade do diafragma. Por ndo possuir 0s inconveni-
entes da exposicao aos raios ionizantes % '9, a ecografia
tordcica deve ser o exame complementar por exceléncia
nesta situacao.

As provas ventilatdrias, realizadas em individuos sin-
tomdticos, mostram frequentemente diminui¢do mais ou
menos significativa da capacidade vital e do volume expi-
ratdrio forcado . E problematica a valorizacio das mes-
mas no 1.° caso. A crianca mantém-se assintomdtica 5
anos apds o diagndstico, e os pardmetros ventilatérios
alterados sio aqueles que seria de esperar dada a dimi-
nuicdo do volume tordcico.

Talvez fosse dispensdvel alguma da investigacdo rea-
lizada no 1.° caso, apesar da sua extensdo radiograifica
aparatosa ocupando cerca de 2/3 do hemitérax esquerdo
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(Fig. 1 a e b). Nao havia sintomas que justificassem a
cirurgia nesta idade, e mesmo na presenca de moderados
sintomas respiratérios alguns AA defendem uma posicao
expectante . Por outro lado estd descrita a melhoria e até
a cura em raros casos *'%, provavelmente devida a muscu-
larizacdo do diafragma com o crescimento da criancga.
No 1.° caso verificamos ao longo de 5 anos de evolugdo
uma nitida melhoria com abaixamento progressivo da
hemicdpula (Fig. 1 e 2).

Conclusao

O tratamento cirdrgico serd preconizado em funcgdo da
sintomatologia apresentada. Nas situag¢des assintomaticas
sem qualquer prejuizo para a actividade diaria dos seus
portadores como nos casos apresentados, ndo ¢ defendida
a cirurgia "". Nos individuos sintomdticos particularmente
no periodo neonatal estd indicada a plicatura do diafrag-
ma, cujos objectivos sdo aumentar o volume tordcico e a
capacidade vital e reduzir o movimento paradoxal *. Os
resultados sdo aceitdveis a bons, ndo interferindo com o
posterior desenvolvimento do diafragma % . O prognos-
tico pés-operatério depende das lesdes congénitas as-
sociadas e da situacdo pulmonar subjacente .

Conhecida que é a boa evolugdo espontanea da even-
tracdo diafragmadtica nos individuos assintomdticos ou
com sintomatologia ligeira, justifica-se a atitude expec-
tante * sob vigilancia clinica periddica.
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