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La eventracion diafragméatica (ED) es una anomalia relativamente rara, definida como una ele-
vacion anormal de todo o de una parte de la lamina diafragmatica intacta, abombando hacia el
térax por la presion de las visceras abdominales. Las manifestaciones clinicas pueden ser diver-
sas, desde sintomas respiratorios minimos, como polipnea, tos o dolor toracico, a distres res-
piratorio severo que requiere soporte ventilatorio y/o sintomas gastrointestinales inespecificos.
La radiografia de térax es el estudio diagnostico de eleccion, pero destacar la importancia de la
TAC o RMN para el estudio de anomalias asociadas. La mayoria de los casos con ED requieren
correccion quirdrgica siendo la plicatura diafragmatica un procedimiento seguro y bien tolerado.

Eventracion diafragmatica, sindrome de cimitarra, plicatura diafragmatica.

Eventration of the diaphragm is a relatively rare condition defined as an abnormal elevation of
all or a portion of an attenuated but otherwise intact diaphragmatic leaf bending towards the
thorax due to the pression of the abdominal visceras. Clinical manifestations are diverse ranging
from mild respiratory symptoms, as tachypnea, cough, or thoracic pain, to respiratory distress
requiring ventilatory support and/or mild gastrointestinal symptoms. Chest X-ray is the diagnos-
tic study of choice, but CT scan or MRl is necessary to study associated anomalies. Most cases
of ED will require surgical intervention and diaphragmatic plication is a safe procedure and well
tolerated.
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rado. La ED adquirida es producida por algun trastorno
en la inervacion con musculo diafragmatico estructural-
mente normal, como tras intervencion quirdrgica o tras

una elevacion anormal de todo o de una parte de

alamina diafragmatica intacta, abombando hacia
el térax por la presion de las visceras abdominales .
Este defecto puede ser congénito o adquirido, siendo
la ED congénita causada por un defecto intrinseco del
componente muscular del diafragma con una estruc-
tura flacida y movimiento andémalo del diafragma alte-
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‘ a eventracion diafragmatica (ED) es definida como

traumatismos.

La incidencia de la eventracion corresponde al 5%
de todos los defectos congénitos diafragmaticos®?,
siendo mas frecuente en el lado derecho, y excepcio-
nalmente bilateral.
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Caso Clinico

Paciente de 5 meses enviado a consulta de Diges-
tivo por fallo de medro desde el primer mes de vida.
Embarazo sin incidencias, parto a término, eutocico,
peso RN 2800gr (p7). Alimentado con lactancia artifi-
cial, vacunacion correcta, no refiere infecciones res-
piratorias durante los primeros meses. Refiere tomas
muy escasas desde el nacimiento de unos 60-70cc por
tomas, con vomitos tras la ingesta cuando se aumenta
la misma, y deposiciones semiblandas tras las tomas.
Exploracion: peso 5.350gr (p<7-2.62DE), Talla 63cm
(o<1 -2.37DE), Perimetro cefalico 42.5cm (p6 -1.6DE),
escaso paniculo adiposos y masas musculares hipo-
troficas, facies afilada, no se aprecian rasgos dismor-
ficos, desarrollo psicomotor acorde a su edad crono-
l6gica (5-6meses). Abdomen blando y depresible, no
se palpan megalias. Se inicia estudio diagnostico, con
hemograma, bioguimica con perfil hepatico, lipidico
y tiroideo normal, metabolismo del hierro, alfa 1 anti-
tripsina y CPK normal, cariotipo normal, CMV (PCR en
orina) negativo, test del sudor negativo, pHmetria e im-
pedanciometria valores normales, ecografia abdominal
sin hallazgos patolégicos, estudio eséfago-gastroduo-
denal con piloro alargado, espasmddico, con lenta eva-
cuacion de bario, endoscopia digestiva alta con biopsia
de eséfago y duodeno sin hallazgos patolégicos, prick
test a PLV + a lactoalbulmina. Durante este periodo se
han realizado cambios de férmulas en varias ocasio-
nes (sin lactosa, hidrolizados), asi como tratamiento
durante dos semanas con eritromicina y formula hiper-
caldrica, sin mejoria clinica. Ante la persistencia de la
clinica, sin recuperacion de peso, y la normalidad de las
pruebas realizadas se deriva para estudio cardioldgico.

Fig. 1: Radiografia AP de térax mostrando una
elevacion del hemidiafragma derecho y mesocardia

A la exploracion destaca junto a escaso paniculo
adiposo, una leve taquipnea, no tirajes, punta cardiaca
palpable en borde esternal inferior izquierdo, con pal-
pacion cardiaca desplazada a linea paraesternal dere-
cha, corazdn ritmico a buena frecuencia, no se apre-
cian soplos y 2°R normal, aceptable entrada de aire
bilateral en porcion anterior de ambos hemitorax, con
hipoventilacion en base pulmonar derecha posterior.

EVENTRACION DIAFRAGMATICA CONGENITA Y SINDROME DE CIMITARRA

Ante la presencia de mesocardia, junto con la hipoven-
tilacion, y no presentar estudios radioldgicos de térax
previos, se solicita Rx térax, con el resultado de opa-
cidad redondeada en la mitad posteroinferior del he-
mitorax derecho que borra perfil diafragmatico y con
borde bien definido. Al mismo tiempo ante la sospe-
cha de hernia diafragmatica posterior se realiza estudio
eco grafico, visualizandose aparente integridad del he-
midiafragma derecho aunque con elevacion de la mi-
tad posterior del mismo ascenso del higado, compa-
tible con eventracion parcial diafragmatica. Se realiza
eco cardiografia, con resultado de mesocardio, situs
solitus, concordancia auriculoventricular y ventriculoar-
terial, septo interauricular e interventricular integro, no
dilatacion de cavidades, rama pulmonar derecha hipo-
plasica (RPD 4mm, RPI 6.5mm), no se consigue vi-
sualizar vena cava inferior (VCI) entrando en auricula
derecha (AD), ni venas pulmonares derechas en auri-
cula izquierdas.

Fig. 2: Imagen de Tomografia axial con contraste,
apreciandose drenaje de venas pulmonares derecha
(flecha) a vena cava inferior, y parenquima hepatico
ocupando mas de la mitad del hemitorax derecho (%)

Ante estos datos se decide solicitar TAC con con-
traste para valoracion de hipoplasia pulmonar y drena-
jes venosos sistémicos y pulmonares. TAC con con-
traste: tronco de arteria pulmonar de calibre normal, al
igual que la arteria pulmonar izqdas y sus ramas, arteria
pulmonar derecha hipoplasica, agenesia del bronquio
y arteria lobar superior. Venas pulmonares derechas
desembocando en porcion horizontal de VCI. Pulmoén
derecho hipoplasico, con estructuras vasculares de
menor calibre que en el contralateral. No se eviden-
cia arteria sistémica ni otros signos que hagan sospe-
char secuestro. Gran parte del parénquima hepatico se
encuentra en los dos tercios posteriores de la cavidad
toracica derecha, aparentemente rodeado en toda su
extension por hemidiafragma.

Se deriva a Cirugia Infantil para correccion quirdr-
gica de eventracion diafragmatica y se contindia contro-
les cardiolégico de drenaje venoso pulmonar anémalo
parcial.
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Fig 3: Imagen de Tomografia axial en plano sagital,
mostrando el recorrido atipico de vena cava inferior en
la que drena una vena pulmonar derecha

Discusion

En este articulo se expone el caso de un lactante
con una malformacion congénita inusual, como es el
caso de una ED congénita, con una presentacion poco
frecuente, como es sintomas gastrointestinales inespe-
cificos y con estancamiento en la ganancia de peso.

La ED congénita puede aparecer asociadas a otras
anomalias ® como, malformaciones broncopulmona-
res (malformacion adenomatoidea quistica, enfisema
lobar congénito, secuestro pulmonar, quiste bronco-
génico, atresia traqueal o bronquial), malformaciones
cardiacas (dextrocardia, drenaje venoso anémalo, de-
fectos septales, coartacion de aorta), gastrointestina-
les (hernia de hiato, duplicacion esofagica, malrotacion
intestinal), renales (rifidn toracico, rifidn pélvico, displa-
sia renal), anomalias musculoesqueléticas, enfer-
medades cromosomicas,...

Las manifestaciones clinicas son fundamentalmente
sintomas respiratorios, que pueden ir desde cuadros
solapados de taquipneas, tos, distres respiratorio, do-
lor toracico, infecciones pulmonares de repeticion,
hasta cuadros de insuficiencia respiratoria severa. En
otras ocasiones predominan los sintomas gastrointes-
tinales como vomitos, u otros trastornos gastrointesti-
nales inespecificos, como la menor capacidad gastrica
puesta de manifiesto en este caso clinico.

El estudio de eleccion es la radiografia de térax en
posicion AP y lateral en supino @, apreciando la eleva-
cion del diafragma y desviacion del mediastino hacia el
lado contralateral. En el caso expuesto tenemos aso-
ciado un sindrome de cimitarra, que consiste en dre-
naje anémalo de venas pulmonares derechas a VCI,
hipoplasia del pulmdn derecho y de la arteria pulmonar
derecha con una anatomia traqueobronquial anémala
(agenesia de bronquio lobar superior) y dextroposicion
cardiaca, que por el efecto ocupante de espacio, con
desviacion hacia la izgda, nos da como resultado una
mesocardia, no presentando repercusion hemodina-

J&

mica en la actualidad esta anomalia cardiaca, con flujo
pulmonar y sistémico de relacion inferior a 2:1. La TAC
o RNM corrobora los hallazgos radiogréficos, permi-
tiendo hacer el diagnostico diferencial con otras patolo-
gias de la base pulmonar o del hemiabdomen superior
ipsilateral, ademas de cuantificar el grado de compre-
sion del parénquima pulmonar subyacente, la hipopla-
sia pulmonar y las anomalias asociadas ©.

Esta indicada cirugia en aquellos pacientes sintoma-
ticos o para los que la altura del diafragma supera el 7°
arco costal posterior. Se han propuesto varias técnicas
quirdrgicas para la correccion de ED congénita siendo
la plicatura del diafragma (con o sin mallas bioproté-
sicas © ariadidas) la técnica mas usada, a través de via
abdominal en las izquierdas y via toracica en las dere-
chas, siendo una técnica segura y bien tolerada .

Otras técnicas son la reseccion parcial de un seg-
mento central del diafragma con aproximacion de los
bordes de seccion, y la fijacion diafragmatica a la 8°
costila. La plicatura diafragmatica a través de to-
racoscopia o plicatura con cirugia toracoscopica
video-asistida (VATS “Video-Assisted Thoracoscopic
Surgery”) es una reciente alternativa a la toracotomia
convencional, con escaso numero de complicaciones
y menor estancia hospitalaria®. Actualmente la mayor
parte de los cirujanos lo realizan por via toracoscopica
0 asistida por toracoscopia y muy pocos lo hacen por
via abdominal. No hay preferencia de la via en funcion
de la lateralidad de la lesién y no se reseca ninguna
porciéon del diafragma, sino que se plica (hay distintas
maneras de plicatura).
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