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Paresia diafragmática bilateral idiopática*
Idiopathic bilateral diaphragmatic paresis
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RESUMO
Relata-se o caso de um paciente com dispnéia intensa ao se deitar, em que foram excluídas doenças pulmonares,
neuromusculares ou cardíacas, cuja investigação revelou paresia diafragmática bilateral. Um sinal chave para o diagnóstico
foi a evidência de respiração paradoxal com o doente em decúbito supino. Havia piora da oxigenação e da capacidade vital
forçada com a mudança da posição ortostática para supina. A fluoroscopia ortostática foi normal. A pressão inspiratória
máxima estava muito reduzida. A estimulação elétrica transcutânea do diafragma foi normal, e a eletroestimulação do
nervo frênico mostrou ausência de resposta, permitindo o diagnóstico de paresia bilateral do diafragma.
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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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Relato de Caso

INTRODUÇÃO

Relata-se o caso de um paciente com paresia
diafragmática bilateral idiopática, evento raro e nem
sempre fácil de ser diagnosticado.

RELATO DO CASO

Um paciente do sexo masculino, de 44 anos,
não fumante, foi encaminhado para investiga-
ção de dispnéia que se acentuava na posição
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supina. Relatava que havia sete meses tivera iní-
cio insidioso de dispnéia, mesmo em repouso, com
piora acentuada do quadro quando em decúbito
dorsal (ortopnéia). Negava tosse, expectoração ou
chiado, sintomas consumptivos ou de outros apa-
relhos. Negava qualquer tipo de trauma ou inter-
venção cirúrgica no tórax.

Ao exame físico apresentava-se eupnéico em
repouso, tornando-se taquidispnéico quando as-
sumia posição supina. Ao deitar-se, imediatamente
o padrão respiratório se tornava rápido e superficial,
com movimentação paradoxal de tórax e abdome.
Não havia cianose ou baqueteamento de dedos. À
ausculta pulmonar percebiam-se pulmões limpos,
com murmúrio vesicular diminuído nas bases. O
restante do exame físico, inclusive a avaliação
neurológica, não apresentava alterações.

O radiograma de tórax mostrava área cardíaca
normal, elevação de ambas as cúpulas diafragmá-
ticas e áreas de hipotransparência bi-basais, com-
patíveis com atelectasias laminares. A espirome-
tria apresentava capacidade vital forçada com 55%
do previsto, volume expiratório forçado no pri-
meiro segundo com 59% do previsto, e relação
entre capacidade vital forçada e volume expiratório
forçado no primeiro segundo com 88%, sem mo-
dificação após uso de broncodilatador. A tomo-
grafia de tórax revelava apenas áreas de colapso
nas bases pulmonares, provavelmente secundárias
à hipoventilação (Figura 1), e a angiotomografia
foi normal. O ecocardiograma e o eletrocardiograma

foram ambos normais.
A avaliação laboratorial não mostrou alterações

significativas (hemograma, leucograma, funções
tireoidiana, renal, hepática, avaliação de atividade
inflamatória, complemento). A pesquisa de auto-
anticorpos, inclusive anca-c e anca-p, foi negativa.

A fluoroscopia em posição ortostática, para ava-
liação da movimentação do diafragma, foi normal.

A ressonância nuclear magnética de coluna
cervical também foi normal. A investigação para
doenças neuromusculares (exame clínico, labora-
torial e eletroneuromiografia dos quatro membros)
resultou negativa.

A saturação da oxihemoglobina era de 96%
(ar ambiente) quando medida com o paciente sen-
tado, passando a 87% quando em decúbito. A
gasometria arterial mostrou os seguintes valores:
pH: 7,436; pressão parcial de oxigênio no san-
gue arterial: 62,8 mmHg; pressão parcial de gás
carbônico no sangue arterial: 34,4 mmHg; bicar-
bonato: 22,8 mmol/L; e saturação de oxigênio
por oximetria de pulso: 94,2%.

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

Foram medidas as pressões inspiratória e expi-
ratória máximas por meio de um manuvacuôme-
tro, sendo detectadas uma pressão inspiratória
máxima de 25 cmH20 e uma pressão expiratória
máxima de 90 cmH20.

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

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

Figura 1 - Tomografia computadorizada de tórax em
decúbito ventral. Notar opacidades homogêneas em bases
pulmonares, compatíveis com áreas de colapso pulmonar,
provavelmente devidas à hipoventilação

TABELA 1

Espirometria em duas posições

       Paciente sentado      Paciente deitado
                 Observado % previsto  Observado previsto % alteração
CVF 2,57 66 1,35 35% -47
VEF1 2,12 66 1,02 31% -52
VEF1/CVF 83% 75%
FEF 25%-75% 2,22 64
CVF: capacidade vital forçada; VEF1: volume expiratório forçado no primeiro
segundo; FEF25%-75%: fluxo expiratório forçado entre 25% e 75% da CVF.
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Para avaliar especificamente a função diafrag-
mática foram realizados os seguintes exames: ele-
troestimulação externa do diafragma, exame no
qual os eletrodos são posicionados no sétimo es-
paço intercostal, e se procede à estimulação elé-
trica direta do mesmo, cujo resultado revelou que
a descarga elétrica produziu intensa contração
do diafragma bilateralmente, visível e palpável;
eletroestimulação externa cervical dos nervos frê-
nicos, que mostrou comprometimento axonal e
mielínico grave de ambos os nervos frênicos, con-
sistente com diagnóstico clínico de mononeuro-
patia grave bilateral.

DISCUSSÃO

Chamava a atenção no quadro clínico deste
paciente a piora imediata da dispnéia ao se deitar,
bem como a melhora praticamente instantânea
uma vez que ele se pusesse novamente em pé.
Tal fato indicava que a posição supina, na qual
as vísceras abdominais empurram o diafragma
para cima, dificultando sua contração e redu-
zindo sua eficácia, era o fator desencadeante da
piora da sintomatologia.

Ao exame físico, a observação da “respiração
paradoxal", na qual o conteúdo abdominal é “su-
gado" para dentro da cavidade abdominal durante
a inspiração (quando o normal é que seja “em-

purrado" para fora) foi bastante sugestiva da pre-
sença de alguma disfunção diafragmática.

Diante desta hipótese alguns exames podem
ser úteis. A espirometria tanto pode apresentar res-
trição (diminuição da capacidade vital ou da ca-
pacidade vital forçada), quanto ser normal, se rea-
lizada na posição ortostática. Para sensibilizar o
exame espirométrico, especialmente na suspeita de
enfraquecimento diafragmático, pode-se executar
o exame em duas posições: supina e deitada. Queda
de 40% ou mais na capacidade vital forçada quando
medida na posição supina em comparação com a
posição sentada/ortostática sugere fortemente
comprometimento do diafragma.(1-2) Pacientes por-
tadores de esclerose lateral amiotrófica(3) e outras
doenças neuromusculares apresentam uma dimi-
nuição significativa na capacidade vital em posição
supina, quando comparada à posição sentada.(4)

As medidas de pressão inspiratória máxima e
pressão expiratória máxima são freqüentemente
usadas na avaliação global da força dos músculos
respiratórios,(5-6) e os valores normais estão bem
estabelecidos para adultos e crianças.(5) Um teste
que resulte em uma pressão inspiratória máxima
altamente negativa (em torno de 80 cmH2O) ou
uma pressão expiratória máxima positiva (90
cmH2O) exclui fraqueza muscular inspiratória ou
expiratória clinicamente importante.(7) Neste paci-
ente a pressão inspiratória máxima medida foi de
25 cmH20 (38 % do previsto) e a pressão expira-
tória máxima de 90 cmH20 (normal).(8)

A principal alteração encontrada na polissono-
grafia foi uma diminuição do percentual das fases
3 e 4 e de sono REM. Na fase REM o tônus dos
músculos esqueléticos fica extremamente reduzido,
com exceção do diafragma e dos músculos extra-
oculares. Normalmente ocorre uma diminuição do
volume corrente, da ventilação minuto e do fluxo
inspiratório. Nesta fase, a respiração depende prin-
cipalmente da atividade do diafragma. Por isso,
indivíduos com enfraquecimento dos músculos res-
piratórios estão mais sujeitos a hipoventilação na
fase REM e na transição da fase NREM para a REM.
Os episódios de hipoventilação provocam queda
da pressão parcial de oxigênio no sangue arterial
e aumento da pressão parcial de gás carbônico no
sangue arterial.(9)

Os exames de imagem não acrescentaram mui-
tas informações, exceto pela redução volumétrica
nas bases pulmonares, que pode ser observada na

Figura 2 - Espirometria em duas posições. Curva fluxo-volume
em duas posições, sentado e deitado. Os valores estão na
Tabela 1

    Deitado
    Sentado

L/s
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radiografia e na tomografia de tórax (Figura 1).
Quando o paciente muda o decúbito (de supino a
prono), a área hipoventilada também se altera, mos-
trando que tais áreas de hipoventilação são per-
feitamente expansíveis.

Embora a fluoroscopia seja um exame útil para
avaliação da excursão diafragmática, dependendo
da posição em que é realizada pode gerar resultados
falso-negativos.(10) 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 não tolerava o decúbito dorsal.

Exames mais sofisticados como eletroestimula-
ção do nervo frênico, eletromiografia do diafragma
ou medida da pressão transdiafragmática podem de-
monstrar inequivocamente o comprometimento do
eixo frênico-diafragmático.

A estimulação direta do diafragma (que foi rea-
lizada neste caso) demonstra a resposta contrátil
do músculo, enquanto que a eletromiografia for-
nece uma avaliação qualitativa da atividade mus-
cular, útil em algumas condições neuropáticas ou
miopáticas.

A estimulação do nervo frênico pode ser feita
direta ou externamente, por via transcutânea. A
ausência total de qualquer resposta diafragmática
à estimulação externa deve levantar a possibilidade
de não se ter localizado adequadamente o nervo
frênico.(11) No entanto, tal exame tem boa acurácia
e a vantagem de ser não invasivo.

A pressão transdiafragmática é medida pela
diferença entre a pressão gástrica e a pressão eso-
fágica, e reflete a tensão desenvolvida pelo dia-
fragma. Trata-se de exame invasivo e por vezes
mal tolerado pelo paciente, pois é feito medindo-
se a pressão inspiratória máxima após a colocação
de dois balões manométricos: um no meio do
esôfago e outro no estômago.(12-13)

A mononeuropatia diafragmática bilateral é uma
condição rara e de difícil identificação, sendo que
o tempo médio para o diagnóstico varia de seis
semanas a dez anos.(2) O atraso no diagnóstico dei-
xa o paciente exposto cronicamente a períodos
(geralmente noturnos) de hipoventilação, o que
produz conse-qüências eventualmente graves,
como cor pulmonale.

Diversas situações podem estar associadas à
paresia e/ou paralisia diafragmática, tais como do-
enças musculares ou neuromusculares (miopatias,
doenças do neurônio motor), traumas levando a

lesões de medula espinal, traumas cirúrgicos dire-
tos ou secundários à hipotermia durante cardiople-
gia (cirurgia cardíaca), polineuropatias infecciosas,
não infecciosas e idiopáticas, lúpus eritematoso e
síndrome paraneoplásica. Em muitos casos, no en-
tanto, nenhuma etiologia pode ser estabelecida.(2,10,14)

O tratamento tem como principal objetivo a
manutenção da ventilação adequada, evitando-se,
assim, as complicações associadas à hipoventila-
ção crônica. Em alguns casos de paresia idiopática
ou associada a quadros virais, pode haver regres-
são espontânea do comprometimento neural ou
muscular.(14)

Muitos pacientes já foram tratados com venti-
lação mecânica invasiva, via traqueostomia, ou por
meio de ventiladores com pressão negativa, como
os chamados ventiladores “de couraça" ou abdo-
minais (Pneumobelt).(2)

Atualmente, no entanto, as melhores opções de
suporte ventilatório são as oferecidas por máscaras
(ventilação não invasiva), como os ventiladores com
dois níveis de pressão positiva (tipo BiPAP®).

Este paciente, desde o diagnóstico, vem-se
mantendo em seu domicílio, em uso de ventilação
não invasiva com pressão positiva, utilizando uma
pressão inspiratória de 12 cmH20 e uma pressão
expiratória de 6 cmH2O, níveis pressóricos aos
quais ele se adaptou bem. Este tipo de suporte
ventilatório 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 indivíduo leve
uma vida praticamente normal, quase que sem li-
mitações de suas atividades diárias.

O uso de marcapasso diafragmático é ainda
uma opção terapêutica, porém temporária, pois
sua utilização prolongada não é possível, por le-
var à fadiga do músculo diafragma.
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