REV PORT PNEUMOL M1 (2): 215-219

CASO CLINICO

Ortopneia ndo cardiogénica.
A proposito de dois casos de esclerose
lateral amiotrofica.

PILAR AZEVEDO, J. VALENCA, G. BRUM, F. CAEIRO, F. MONTEIRO, J. ROSAL GONCALVES,
1. T. MONTEIRO; A. COUTO, M. FREITAS E COSTA

Servigo de Pneumologia do Hospital de Santa Maria, Lisboa

Recebido para publicagiio: 96.8.19
Aceite para publicagiio: 97.1.8

Margo/Abnl 1997

RESUMO

A literatura regista muito poucos casos de doenca do neurdnio
motor que apresentem como manifestacdo inaugural dispneia por
paralisia do diafragma.

Por outro lado, o diagnéstico de paralisia do diafragma como causa
de faléncia respiratéria é, em regra, dificil na auséncia de outras
manifestacoes de envolvimento muscular.

Neste contexto descrevem dois casos clinicos de esclerose lateral
amiotréfica que tiveram como apresentacao inicial uma histéria, com
virios meses de evolugao, de ortopneia, dispneia paroxistica nocturna
¢ intolerdncia ao esforco de agravamento progressivo.

Em ambos os casos o exame cardiolégico ndo revelou alteragoes
aprecidveis.

A identificacdo e valorizac¢do de um padrio de respiracao abdomi-
nal paradoxal, associado a evidéncia radiolégica de elevagio de uma
ou de ambas as hemicipulas diafragméticas e a um padrio funcional
de hipoventilagio alveolar, conduziram 2 suspeita clinica de paralisia
do diafragma no contexto de uma doenca neuromuscular. Esta
hipétese levou a realizagiio de electromiograma que veio confirmar, em
ambos os casos, este diagndstico.

Os dois doentes encontram-se, presentemente, sob ventilagio
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domicilidria permanente, o primeiro através de traqueostomia
definitiva e o segundo de ventilacdo nasal ndo invasiva com BIPAP.

Conclui-se tecendo algumas consideracdes sobre a paralisia do
diafragma como causa de faléncia respiratéria em doentes com
esclerose lateral amiotréfica, realcando as dificuldades no seu
diagnéstico e os indicadores clinicos a valorizar.

Palavras-chave: Paralisia do diafragma; Ortopneia; Esclerose lateral
amiotrofica

SUMMARY

Very few cases of motor neuron diseases presenting with dispnea
as the first symptom have been reported in literature.

On the other hand, it is very difficult to identify a diaphragmatic
paralysis as a cause of respiratory failure in patients without other
evidence of muscular weakness.

The authors deacribe two cases of amiatrophic laterat sclerosis in
which the presenting symptoms were orthopnea and exertional
dispnea. In both cases the cardiological evaluation was irremarkable.
The identification of a paradoxial abdominal respiration associated to
the radiological evidence of diaphragmatic elevation and a functional
pattern of alveolar hypoventilation led us to the clinical suspicion of a
primary neuromuscular disease with diaphragmatic involvement. This

hypothesis was, in both cases, confirmed by electromiography.
At the present, both patients are in a home ventilation program
(the first one through a tracheostomy and the second one under nasal

non invasive ventilation with BIPAP).

The authors conclude drawing some considerations about the
difficulties in the diagnosis of diaphragmatic paralysis as a cause of
respiratory failure in patients with amiotrophic lateral sclerosis.

Key-words: Diaphragmatic paralysis; Orthopnea; Amiotrophic lateral

sclerosis.

INTRODUCAO

A esclerose lateral amiotrofica é uma doenga
neuromusculardegenerativa, deetiologiadesconhecida,
que afecta os musculos esqueléticos, incluindo os
respiratorios, condicionando manifestagdes de dispneia
¢ conduzindo a insuficiéncia respiratoria grave que € a
principal causa de morte nestes doentes.

No entanto, a evidéncia clinica de envolvimento dos
musculos respiratorios surge, em regra, tardiamente na
evolugdo da doenga e acompanha-se, de um modo
geral, de outras manifestagdes de compromisso neuro-
muscular.
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CASO 1

Homem de 52 anos de idade, saudavel até sete
meses antes do internamento, altura em que inicia um
quadro caracterizado por ortopneia, episodios de
dispneia paroxistica nocturna ¢ intolerancia ao esforgo
de agravamento progressivo.

Com estas queixas recorreu ao Cardiologista o qual,
apos observagdo clinica e realizagdo de electrocardio-
grama e ecocardiograma MM/2D e Doppler, que ndo
revelaram alteragdes valorizaveis, o medicou com
digitalico e venodilatador.

Por ndo haver melhoria da sintomatologia com a
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terapéutica prescrita consultou um Pneumologista que
iniciou broncodilatadores por via oral e inalatéria.

Contudo, e apesar do tratamento, a situagdo clinica
foi-se deteriorando, com agravamento das queixas e
instalagdo progressiva de um quadro de ansiedade e
irritabilidade, manifestando o doente uma recusa
absoluta de dormir em decubito. Uma vez que ndo
havia sido identificada, pelos diferentes especialistas
que o observaram, uma causa organica que justificasse
as queixas de ortopneia tdo acentuada, o doente recor-
reu a um Neurologista, que The realizou um electroen-
cefalograma o qual ndo revelou alteragdes e por isso foi
enviado a um Psiquiatra. Este medicou-0 com terapéu-
tica ansiolitica.

Apos ‘a administragdo de 5 mg de diazepam o
doente desenvolveu um quadro de dificuldade respira-
toria grave vindo a ser internado numa Unidade de
Cuidados Intensivos por faléncia respiratoria aguda.

A entrada, o paciente ndo apresentava alteragdes do
sensorio, estava apirético e com sinais francos de difi-
culdade respiratoria, objectivados através de taquipne-
ia, ortopneia, cianose e tiragem supraclavicular, e que
Se repercutia nas trocas gasosas em repouso por um
padrdo de insuficiéncia respiratoria global com acide-
mia grave ¢ gradiente alvéolocapilar de oxigénio dentro
dos limites da normalidade.

Nao eram evidentes sinais de faléncia cardiaca
direita e a auscultagdo cardio-pulmonar foi considerada
normal.

O exame neurolégico sumario ndo revelou altera-
coes.

O exame radiologico do torax mostrava apenas uma
elevagio de ambas as hemicupulas diafragmaticas ¢
uma imagem sugestiva de atelectasia segmentar no
tergo inferior do campo pulmonar direito.

O doente foi intubado e iniciou ventilagio mecanica
que manteve durante trés dias, apos o que foi extubado
¢ transferido para a Unidade de Cuidados Intensivos
Respiratorios do Servigo de Pneumologia do Hospital
de Santa Maria.

A entrada na Unidade este individuo apresentava
sinais francos de dificuldade respiratéria pelo que
reiniciou ventilagdo mecanica. Nesta altura foi valori-
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zada a existéncia de uma respiragdo abdominal parado-
xal que permitiu colocar a hipétese diagnostica de
paralisia diafragmatica bilateral.

Face a esta suspeita clinica foi solicitada a realiza-
¢do de electromiograma que mostrou um padrdo
compativel com doenga do neurénio motor, permitindo
admitir o diagnostico definitivo de esclerose lateral
amiotroéfica.

Entio, uma reobservagdo mais cuidadosa do doente
e especificamente dirigida a pesquisa de outros sinais
neuromusculares, permitiu identificar apenas uma
discreta atrofia da lingua associada a movimentos de
fasciculagdo.

A evolugdo progressiva da doenga neurologica, com
compromisso dominante do diafragma, obrigou a
ventilagdo mecanica permanente, pelo que o doente foi
submetido a traqueostomia definitiva e teve alta,
mantendo-se sob ventilagdo cronica domiciliaria. As
primeiras manifestagoes neurologicas de atrofia
muscular das extremidades apenas surgiram um ano
apos este internamento.

CASO2

Homem de 69 anos, com antecedentes de diabetes
mellitus ndo insulinodependente diagnosticada ha
catorze anos ¢ medicado com antidiabéticos orais e
hipertensdo arterial identificada ha um ano ¢ medicado
com inibidores do ECA. Seis meses antes do interna-
mento iniciou um quadro de ortopneia, trepopneia em
decubito lateral esquerdo e dispneia de esforgo de
agravamento progressivo que o levaram a recorrer ao
Cardiologista. Este, apos observagdo clinica, realizou
um electrocardiograma que ndo revelou alteragdes
valorizaveis ¢ um ecocardiograma que mostrou um
padrao de ligeira hipertrofia concéntrica do ventriculo
esquerdo, com boa fungdo sistolica global, acompanha-
da de um ligeiro aurnento das dimensdes da auricula
esquerda. Face a estes exames o doente foi aconselhado
a manter a terapéutica que cumpria regularmente.

Por persisténcia das queixas ¢ para esclarecimento
de imagem radiolégica, foi posteriormente enviado a
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consulta de Pneumologia, onde, na observagdo, foi
valorizada a existéncia de um discreto padrio de
respiragao abdominal paradoxal com diminuigdo da
expansibilidade do hemitorax direito. A auscultagdo
pulmonar revelava diminuigio do murmurio vesicular
no tergo inferior do hemitorax direito.

O exame neurologico sumario realizado no contexto
da observagdo clinica ndo mostrou alteragdes dignas de
registo.

Radiologicamente, destacava-se a existéncia de uma
elevagdo da hemicupula diafragmatica direita associada
aimagens sugestivas de atelectasias segmentares, 0 que
foi confirmado por tomografia computorizada.

No estudo funcional respiratorio foi identificada
uma acentuada alteragdo ventilatoria do tipo restritivo,
que se repercutia nas trocas gasosas ¢ se exprimia, em
repouso, por uma insuficiéncia respiratoria global
compensada com gradiente alvéolo-capilar normal -
= P(A-a) 02 = 20,5 mmHg.

Face a suspeita clinica de paralisia do diafragma, no
contexto provavel de doenga neuromuscular, foi
solicitada a realizagdo de electromiograma que mostrou
uin padrao compativel com doenga do neurénio motor,
pelo que foi colocado o diagnostico definitivo de
esclerose lateral amiotrofica.

A gravidade do quadro clinico impos a necessidade
de ventilagao ndo invasiva domiciliaria com BIPAP,
que o doente iniciou desde logo com melhoria da
sintomatologia.

S0 trés a quatro meses apos este diagnostico € que
surgiram as primeiras manifestagdes de fasciculagdo
com progressiva atrofia muscular generalizada.

DISCUSSAO

A disfungdo diafragmatica ¢ uma entidade que ndo
deve ser ignorada como causa possivel de um quadro
de faléncia respiratoria. Este diagnostico pode, contus-
do, ser dificil de efectuar na auséncia de outras mani-
festagoes de compromisso neuromuscular.

Como factor etiologico desta situagdo apontam-se
as doengas do neurdénio motor, entre as quais se inclui
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a esclerose lateral amiotrofica, mas em cerca de 50%
dos casos ndo se demonstra a existéncia de qualquer
tipo de doenga neuromuscular ou outra associada.(6)

No diagnostico da paralisia diafragmatica, um
sintoma importante a valorizar ¢ a ortopneia associada
ao movimento paradoxal da parede abdominal com
retracgdo dos seus musculos no decurso da inspiragdo
(4). Nalguns casos, observa-se também um padrido
radiolégico sugestivo de elevagio de uma ou de ambas
as hemicupulas diafragmaticas.

Sdo, contudo, os estudos electromiograficos que
permitem o diagnéstico definitivo (3).

Como foi acima referido, a esclerose lateral amio-
trofica ¢ uma das causas possiveis de disfungdo dia-
fragmatica. No entanto, a evidéncia clinica de envolvi-
mento deste masculo respiratorio surge, em regra,
tardiamente na evolugdo da doenga e acompanha-se,
habitualmente, de outras manifestagdes de compromis-
s0 neuromuscular (1,2).

Nos casos clinicos apresentados, a faléncia respira-
toria por paralisia do diafragma foi a manifestagio
inaugural desta doenga, o que ndo é comum (1.2,6) € 50
a avaliagdo clinica detalhada assim como a valonzagdo
de todos os dados semiologicos permitiram o diagnos-
tico correcto.

Com efeito, pode-se verificar que em ambos 0s
doentes os dados que conduziram a suspeita clinica de
paralisia do diafragma foram a valorizagdo das queixas
de acentuada ortopneia em doentes aparememente sem
patologia cardiovascular ou respiratoria significativa,
a identificagdo de uma respiragdo abdominal paradoxal
¢ a evidenciagdo de alteragdes radiologicas sugestivas
de elevagdo do diafragma associada a areas de hipoven-
tilagdo alveolar.

Assim, a conjugacdo destes dados conduziu a
suspeita clinica de doenga neuromuscular, a qual se
veio a confirmar por electromiograma, em doentes sem
outras manifestagdes que sugerissem este diagnostico.

Na verdade estes dois doentes apenas vieram a
apresentar outras manifestagdes neuromusculares
varios meses apos o diagndstico, necessitando, em

qualquer dos casos de ventilagdo permanente domici-
lidria,

Vol, TIIN%2 Marg¢o/Abril 1997






