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Tres casos de paralisis diafragmatica:
Utilidad del estudio electromiografico
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Resumen

La pardlisis diafragmatica (PD) es poco frecuente en pediatria y su adecuado manejo es
importante por el potencial compromiso respiratorio. La PD es sospechada por la radiografia
de térax y confirmada por la ultrasonografia. Ultimamente la electromiografia (EMG) ha mos-
trado utilidad en la evaluacién funcional del diafragma y del nervio frénico (NF), en especial a
lo que se refiere a su prondstico y reversibilidad. Objetivo: Reportar la utilidad de la EMG en
3 pacientes con PD. Pacientes y Método: Caso 1, lactante con PD bilateral secundaria a
enfermedad neuromuscular adquirida y distrés respiratorio, la EMG mostré denervacion y se
indicé ventilacion permanente. Caso 2: lactante con PD derecha secundaria a cirugia del
plexo braquial, el seguimiento electromiografico permitié tratamiento conservador. Caso 3:
preescolar portadora de cardiopatia compleja, PD bilateral post cirugia cardiaca y dependen-
cia de ventilacion mecanica (VM), se realizé plicatura diafragmatica bilateral, presenté recidi-
va, necesitd nueva plicatura izquierda por amplitud muy disminuida en la respuesta diafragmatica
al estudiar conduccion de NF. Conclusion: La EMG determind la disfuncion del NF y permitid
una conducta conservadora en estos pacientes evitando la cirugia. Sugerimos que la EMG es
una herramienta util en el estudio de pacientes con PD y en la determinacion de su conducta
terapéutica.

(Palabras clave: Pardlisis diafragmatica, injuria del nervio frénico, electromiografia).
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Three cases of diaphragmatic paralysis: the utility of electromyographic studies

Diaphragmatic paralysis (DP) is an infrequent entity that may cause respiratory distress. An
early and accurate diagnosis is important to preserve an appropriate lung function in children.
DP is suspected by chest x-ray and confirmed with ultrasound. Recently, electromyography
(EMG) has been proven to be useful in the functional evaluation of the diaphragm and phrenic
nerve (PN). The purpose of this study was to evaluate and report 3 children with DP who
underwent EMG studies. Case 1: a 2 month old boy developed DP secondary to a neuromuscular
acquired disease with respiratory distress. His EMG showed severe complete denervation and
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permanent ventilation was indicated. Case 2: an 8 month old boy with unilateral DP secondary
to brachial plexus surgery, the EMG findings permitted a conservative management. Case 3:
a 3 year old girl with complex congenital heart disease and bilateral DP after heart surgery, on
mechanical ventilation. Bilateral diaphragmatic plication was performed. Because of recurrent
DP, a new left plication was performed according to the EMG findings. According to our results
we suggest that EMG is an important tool for the diagnosis and follow-up of patients with DP.
(Key words: diaphragmatic paralysis, injury phrenic nerve, electromyography).
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INTRODUCCION

La paralisis diafragmatica (PD) se define
como una pérdida completa de la movilidad
del diafragma, con ascenso diafragmatico
secundario, como consecuencia de aplasia
o atrofia de las fibras musculares o de una
lesién del nervio frénico (NF), sin un defec-
to de su continuidad. Radioldgicamente se
caracteriza por una elevacion anormal del
diafragma comprometido y una pérdida de
su movilidad, demostrada por ultrasonografia
(US). La PD puede ser congénita, si esta
presente desde el nacimiento y sin factor
desencadenante demostrada, o adquirida, si
es secundaria a alguna causa especifica
(traumatismo, injuria post quirurgica del NF,
tumor mediastinico, polineuromiopatias, etc).
Su incidencia real es desconocida, aunque
se reconoce poco frecuente, algo mas fre-
cuente en el sexo masculino, generalmente
unilateral, de predominio derecho si es con-
génita o idiopatica y leve predominio izquierdo
si es adquirida'278,

La causa mas comun de PD en nifios
esta asociada a lesiéon del NF por trauma-
tismo del parto y en segundo lugar por
toracotomia; la incidencia post cirugia car-
diaca es de 0,5 a 1,5%. Otras causas im-
portantes son el trauma de columna cervi-
cal y enfermedades neuromusculares’. En
el recién nacido puede manifestarse como
dificultad respiratoria. También puede mani-
festarse como un distrés respiratorio post
toracotomia, dependencia de ventilacion
mecanica (VM), infecciones respiratorias re-
currentes, asintomatico o ser un hallazgo
radioldgico. Tradicionalmente la PD es diag-
nosticada por radiografia (Rx) de térax y
US. En la Rx se observa ascenso del
diafragma comprometido, disminucion del
volumen pulmonar y eventualmente atelectasia
basal secundaria del mismo lado. Tanto la
fluoroscopia como la US, permiten un estudio

funcional y dinamico del diafragma y de esta
manera determinar si hay ausencia (parali-
sis) o disminucion (paresia) de la movilidad
diafragmatica y ademas detectar movimien-
to paradojal’?, el que puede estar presente
en la PD y se define como ascenso del
hemidiafragma comprometido en inspiracion,
el que seria secundario a la disminucion de
la presion intratoracica. Para efectos practi-
cos del estudio funcional del diafragma en
este trabajo, hemos utilizado el término de
parélisis como enfoque de manejo y éste
incluye el término de paresia. En algunos
casos especialmente en PD bilateral el diag-
néstico no es facil y la EMG ayuda con el
diagndstico diferencial. El tratamiento pue-
de ser médico o quirurgico y en la actuali-
dad aun es controvertido®'2,

La electromiografia (EMG) permite eva-
luar electrofisiolégicamente el nervio frénico
(NF) y el diafragma y diferenciar entre una
neuropatia y miopatia, por lo cual su uso en
el estudio de la PD se ha postulado como
una técnica diagndstica en esta enferme-
dad. El estudio de conduccion del NF se
realiza a través de la estimulacién del ner-
vio en el cuello, a nivel del borde posterior
del esternocleidomastoideo y la respuesta
se registra con dos electrodos de superfi-
cie, uno de registro en el 5° espacio inter-
costal, linea axilar anterior y otro de refe-
rencia, sobre el manubrio esternal. El estu-
dio del musculo diafragma se realiza a tra-
vés de un electrodo bipolar, el que se inser-
ta en el musculo a través de los espacios
intercostales o bajo la parrilla costal, parale-
la a ésta. Este electrodo bipolar permite el
registro de la actividad eléctrica del muscu-
o517, El estudio de EMG del musculo
diafragma, permite una determinacion ade-
cuada de la integridad de conduccion ner-
viosa del nervio y del estado electrofisioldgico
de las fibras musculares del musculo™. La
determinacion de la integridad funcional del
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NF, ademas de permitir un diagnostico fun-
cional entrega informacion respecto a la evo-
lucién que tendra esa hipotética lesion, ya
sea hacia una recuperacion total o parcial y
la velocidad de recuperacion si la hay, de-
terminada por una alteracion en la latencia
y en la amplitud de la respuesta al estimulo
eléctrico. Asi, podemos encontrar una neuro-
notmesis, seccion total del nervio y en don-
de hay ausencia de la conduccion nerviosa;
axonotmesis, lesién axonal parcial en que
segun los axones comprometidos podemos
observar ausencia de conduccion o dismi-
nucion en la amplitud de la respuesta evo-
cada del musculo diafragma al estimular NF;
0 neuropraxia, lesién que sélo compromete
la mielina del NF y su manifestacion princi-
pal en la EMG es una latencia aumentada
en la respuesta evocada. Respecto al mus-
culo, la EMG puede entregar informacion
respecto a si su alteracion es primaria, como
seria una miopatia primaria, o secundaria,
en el caso de un proceso denervativo. El
objetivo de esta comunicacion fue presentar
la utilidad de la EMG en la evaluacion de la
PD, a través de la presentacién de tres ca-
sos clinicos con diagndstico de PD estudia-
dos en el Servicio de Pediatria del Hospital
Clinico de la Pontificia Universidad Catdlica
de Chile.

Casos CLinicos

Caso 1: Lactante de 2 meses 15 dias
sin antecedentes perinatales. Luego de 2
semanas de administrada la 12 dosis de DPT-
Polio, presenté cuadro respiratorio agudo
asociado a fiebre alta, decaimiento y dificul-
tad respiratoria progresiva. Consulté en el
Servicio de urgencia al 42 dia de evolucion,
donde presentd paro cardiorespiratorio que
requirié intubacion e ingreso a UCI. Evolu-
cioné en las siguientes 3 semanas con
tetraparesia flaccida, dependiente de VM con
fracaso de extubacion en tres oportunida-
des. Las Rx de tdrax mostraron ascenso
diafragmatico bilateral y en la US se obser-
vé disminucion en la movilidad de ambos
diafragmas y movimiento paradojal. La EMG
diafragmatica mostré signos de denervacion
(presencia de fibrilaciones y ondas positi-
vas) y la velocidad de conduccion del NF
fue normal. Se realizé una traqueotomia para
ventilacion crénica a los 4 meses de edad.

En la EMG de control 3 meses después,
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se encontraron los mismos hallazgos inicia-
les de normalidad en la conduccion de NF y
denervacion de diafragma, por lo cual se
planteé como diagndstico etiolégico de su
PD una lesion de la segunda motoneurona.
Lo anterior descarto la posibilidad de trata-
miento quirdrgico de su PD por patologia de
base encontrada. Actualmente esta en ven-
tilacion mecanica cronica domiciliaria, en
buenas condiciones generales y sin patolo-
gia pulmonar asociada.

Caso 2: Lactante con antecedentes de
RNT-GEG 37 semanas, parto vaginal con
retencion de hombros y pardlisis braquial
obstétrica derecha. Se manejo con kinesi-
terapia motora y a los 8 meses de edad se
decidié cirugia de plexo braquial por mala
respuesta clinica. A los 10 meses de edad,
en control de nifio sano, se auscultd hipoven-
tilacion en base de hemitérax derecho. Se
realizd RX de térax (figuras 1a 'y 1b) y US
las que fueron compatibles con PD dere-
cha. La EMG (figura 2) demostré ausencia
de respuesta en NF derecho y normalidad
de conduccion en NF izquierdo. Evolucion6
con estabilidad clinica, por lo que se deci-
dié conducta expectante y no realizar plicatura
diafragmatica. EMG de control (figura 3) dos
meses después, mostro reaparicion de res-
puesta frénica derecha, con latencia aumen-
tada y amplitud disminuida, compatible con
lesién desmielizante del NF derecho. Tres
meses después la US mostré normalizacion
de la movilidad diafragmatica. Evoluciono
sin complicaciones desde el punto de vista
respiratorio.

Caso 3: Preescolar con antecedentes de
RNT-AEG 38 semanas, portadora de cardio-
patia congénita compleja (ventriculo unico).
Requirio tres operaciones correctivas, la ul-
tima de tipo Fontan en mayo 1999, posterior
a la cual evoluciond con dificultad respirato-
ria y dependencia de VM. En ese momento,
una Rx de térax mostrd ascenso diafragmatico
bilateral y en la US se observé disminucion
en la movilidad diafragmatica bilateral, por
lo que se planted el diagndstico de PD bila-
teral. La EMG mostré respuesta bilateral del
NF con latencia normal, pero con amplitud
disminuida, por lo que se plante6 el diag-
néstico de neuropatia frénica bilateral axonal
o lesién de segunda motoneurona. Poste-
riormente, debido a varias extubaciones fa-
llidas se realiz6 plicatura diafragmatica bila-
teral. Presentd buena evolucion clinica, al
quinto dia se desconecté de VM y a los 15
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Figura 1a y 1b. RX de toérax, proyeccion anteroposterior y lateral que demuestra ascenso diafragmatico

derecho.
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Figura 2. Velocidad de conducciéon demuestra au-
sencia de respuesta de NF derecho (A1) y respues-
ta normal de NF izquierdo (B2).

dias post plicatura fue dada de alta a su
domicilio. Reingresé a los 4 dias después
en insuficiencia cardiaca y respiratoria, la
Rx de térax demostré6 nuevamente ascenso
persistente de ambos diafragmas. Se reali-
z6 una nueva plicatura de diafragma izquier-
do y la plicatura del diafragma derecho se
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Figura 3. Velocidad de conduccién demuestra res-
puesta de NF derecho (A1), con latencia aumentada
y amplitud disminuida. Probable lesién desmielinizante.
Respuesta normal de NF izquierdo (B2).

postergd hasta nueva evaluacion electromio-
gréfica, la cual mostr6 mejoria en la res-
puesta del NF derecho, por aumento de su
amplitud, sin cambios significativos en la
respuesta del NF izquierdo. Por la eviden-
cia electrofisioldgica de una neuropatia frénica
derecha de tipo axonal en evolucion, se de-



52 Contreras I. y cols.

cidio conducta expectante y tratar con ven-
tilacién no invasiva. Fue dada de alta en
buenas condiciones, con ventilacién no
invasiva domiciliaria, la que se suspendié a
los 2 afios. Actualmente se encuentra sélo
con oxigenoterapia intermitente por su pato-
logia cardioldgica de base.

Discusion

En nuestro primer paciente, el estudio
electromiografico determind claramente la
presencia de un proceso denervativo del
musculo diafragmatico, lo que sumado a la
indemnidad de conduccion de ambos NF y
los signos de denervacion presentes en otros
grupos musculares plante¢ el diagnodstico de
una enfermedad de la segunda motoneurona,
de caracter difuso, por lo cual la decision
terapéutica final fue sélo ventilacion meca-
nica cronica, ya que el prondstico para re-
cuperacion de fuerza del paciente era nega-
tivo. En el segundo paciente, la ausencia
de respuesta del NF derecho, planteé una
neuronotmesis, pero también existia la po-
sibilidad de una axonotmesis o de una
neuropraxia. Puesto que estas dos ultimas
lesiones tienen una posibilidad de recupera-
cion espontanea y la estabilidad del pacien-
te lo permitid, se decidio tener una conduc-
ta expectante y dar el tiempo suficiente (2-3
meses) para ver reversibilidad. La EMG pos-
terior en este segundo paciente, demostré
reaparicion de respuesta del NF comprome-
tido, con una latencia aumentada y una
amplitud levemente disminuida, planteando,
una lesion de tipo neuropraxia, por lo que el
prondstico era hacia una recuperacion total.
En el tercer caso, a pesar que el primer
estudio electromiografico no fue precoz, este
logré determinar que la respuesta de ambos
NF con amplitud disminuida y latencia nor-
mal, correspondia a una dano axonal como
lo mas probable, aunque una lesién de se-
gunda motoneurona no era descartable. Una
segunda EMG, al mostrar mejoria en la
amplitud de la respuesta en el diafragma
derecho, claramente mostro la presencia de
una axonotmesis en evolucion, lo que deter-
mind no reoperar el hemidiafragma corres-
pondiente, lo cual muy probablemente influ-
y6 en forma positiva y significativa en la
recuperacion funcional posterior que ha te-
nido la paciente.

La PD es una enfermedad infrecuente,
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siendo su principal importancia el potencial
compromiso respiratorio que puede desen-
cadenar®. Las manifestaciones clinicas pue-
den ser muy variadas, desde PD asintomatica
(hallazgo radioldgico) hasta insuficiencia res-
piratoria global, siendo frecuentemente
subdiagnosticada. El diagndstico se sospe-
cha clinicamente y se confirma con estu-
dios por imagenes. La Rx de térax permite
sospechar el diagndstico, cuando hay as-
censo del diafragma comprometido, sin em-
bargo, no permite evaluar la funcién y movi-
lidad diafragmatica. La fluoroscopia mues-
tra buen rendimiento en este sentido, ya
que permite un estudio dinamico. La US es
un examen sencillo, rapido, disponible en la
mayoria de los centros, que aporta informa-
cion similar a la fluoroscopia, pero tiene la
gran ventaja, que puede hacerse en forma
portatil, al lado de la cama del paciente, lo
que adquiere especial importancia en pa-
cientes hospitalizados en Unidades de Tra-
tamiento Intensivo, donde por razones ob-
vias, la movilizacion del paciente puede no
ser recomendable. Esto, es especialmente
importante, considerando que gran parte de
los pacientes con PD, corresponden a pa-
cientes en estado critico. Es importante des-
tacar que en pacientes con VM, la US debe
efectuarse durante ventilacién espontanea.
El estudio ultrasonografico, si bien es sen-
cillo, desgraciadamente requiere de un ob-
servador experimentado.

El tratamiento, basado en el estudio diag-
nostico, puede ser de resorte médico o qui-
rdrgico y aun no hay consenso respecto de
cual es el mas adecuado sobre todo en aque-
llos pacientes que evolucionan con relativa
estabilidad clinica®!". Tsugawa C y col® en
una revision retrospectiva de 26 afos en un
total de 50 nifios con patologia diafragmatica,
concluyeron que los nifios que se sometie-
ron precozmente a plicatura diafragmatica
(por distrés respiratorio, dependencia de VM,
alteraciones nutricionales) tuvieron una evo-
lucién clinica muy favorable y recomiendan
el manejo conservador en aquellos pacien-
tes asintomaticos principalmente. Zuhiga y
col? justifican una operacion técnicamente
simple y de evolucion satisfactoria en pato-
logias diafragmaticas congénitas por las pro-
bables complicaciones pulmonares (infeccio-
nes recurrentes, hipoplasia pulmonar). Una
de las razones que puede haber influido en
la determinacién de cirugia, es la falta de
informacion respecto al real estado funcio-
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nal del musculo diafragma y del NF compro-
metido.

La EMG, procedimiento médico no
invasivo 0 minimamente invasivo, es la téc-
nica tradicional para el estudio de las enfer-
medades que comprometen musculos y/o
nervios periférico'’. El uso de esta técnica
en la evaluacién de NF y diafragma se ha
recomendado desde larga data en publica-
ciones del area de la enfermedades neuro-
musculares™'7. Sin embargo, su real uso
en la evaluacion de enfermedades que compro-
meten el aparato ventilatorio ha sido menor y
mas bien esporadico, siendo claramente
subutilizada en el caso de la PD'"7.'824
Commare y col' en una revision retrospecti-
va de 11 nifios con PD por diversas cau-
sas, realizaron EMG en 8 de ellos, 6 de los
cuales presentaba PD bilateral y 2 unilate-
ral. Esto les facilité la decision terapéutica
y solo realizaron plicatura diafragmatica en
3 pacientes que evolucionaron con distrés
respiratorio y dependencia de VM; 2 tenian
PD unilateral post cirugia cardiaca y 1 PD
bilateral por trauma obstétrico, con escoliosis
y sindrome piramidal asociado. Estos auto-
res no describen complicaciones en aque-
llos que mantuvieron conducta expectante.
Abad y col® en una revision retrospectiva
de 5 afios encontraron 39 casos de PD diag-
nosticados entre el periodo de RN y los 7
anos de edad por fluoroscopia, EMG o US.
En 64% de los pacientes de esta serie, la
PD ocurri6 como complicacién de cirugia
cardiaca; en 41%, el diagnostico se hizo
antes del mes de edad y en el 75% de los
casos la PD fue bien tolerada lograndose
extubar entre las 24 h y los 4 dias de evolu-
cion; solo en un 13% (n = 5) se realizd
plicatura diafragmatica por falla en la extu-
bacion o persistencia de distrés respiratorio,
todos pacientes menores de 2 meses.
Vazquez y cols?®® en un analisis retrospecti-
vo de 556 nifios estudiados post cirugia car-
diaca, encontraron PD como complicacion
operatoria en 13 de ellos (2,3%), de los cuales
solo 1 requirié plicatura diafragmatica.

En resumen, como se observé en nues-
tros casos y de acuerdo a lo reportado en la
literatura, la EMG es un elemento adicional
en el estudio diagndstico y en el manejo de
la PD. Aporta informacion complementaria
al estudio por imagenes lo que permite ela-
borar un plan de tratamiento de acuerdo al
tipo de lesion frénica o diafragmatica y de-
terminar un valor prondstico. Consideramos
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que en la poblacion pediatrica son pocos
los pacientes que necesitan tratamiento qui-
rargico por lo que debemos tener criterios
mas estrictos en su indicacion y no precipi-
tar una cirugia, lo que posibilita una evolu-
cion mas favorable para los pacientes.
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