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Pneumotorax recidivante secundario a agenesia do diafragma’
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Os autores relatam um caso de pneumotérax recidivante secundério a agenesia do diafragma em
mulher de 36 anos de idade. O diagnéstico foi realizado pela histéria clinica e radiografia de térax.
Optada pela correcéo cirtrgica, foi diagnosticada a agenesia de diafragma e realizada pleurodese. No
segundo més de pds-operatério, perante um novo episédio de pneumotdérax, optou-se por laqueadura
das trompas para impedir a entrada de ar no abdome no periodo ovulatério e, conseqiientemente,
evitar novos episédios de pneumotérax. (J Pneumol 2002;28(1):48-50)

Recurrent pneumothorax secondary to agenesis of the diaphragm

The authors report a case of recurrent pneumothorax secondary to agenesis of the diaphragm in
a 36-year old female. The diagnosis was established by means of clinical history and chest X-ray
examination. Surgical correction was carried out. Diaphragmatic agenesis was detected during the
procedure and pleural abrasion was performed. Two months following surgery another
pneumothorax episode occurred. Fallopian tube ligature was then performed in order to
prevent the entrance of air into the abdomen during ovulation, and thus avoid further
recurrences of pneumothorax.
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INTRODUCAO

A agenesia de diafragma constitui afeccdo rara, levan-
do ao 6bito nas primeiras horas de vida extra-uterina,
geralmente por insuficiéncia respiratéria, uma vez que o
contetido abdominal invade o térax, impedindo o desen-
volvimento do pulméo fetal. Por esse motivo, a constata-
¢ao de agenesia diafragmatica em adultos é rara.

O pneumotdrax recidivante é mais freqiiente em adul-
tos do sexo masculino, longilineos e fumantes, e a etiolo-
gia mais comum sao as blebs subpulmonares.
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Devido a raridade das lesbes, apresentamos um caso
de agenesia de diafragma e pneumotérax recidivante em
uma paciente de 36 anos de idade.

RELATO DO CASO

Mulher de 36 anos de idade com relato de episédios de
pneumotdrax recidivantes nos ultimos dois anos.

Os episédios eram mensais e coincidentes com o ciclo
menstrual. Radiografia e tomografia computadorizada
toréacicas revelavam pneumotérax a direita com elevacao
desta cupula diafragmética (Figuras 1, 2 e 3) e presenca
de contetido herniario (Figura 4). Foi feito o diagnéstico
de pneumotérax catamenial e por isso planejada cirurgia
de pleurodese com abraséao pleural e talcagem através de
pequena toracotomia direita. Entretanto, apds a abertura
da pleura parietal, foi constatada agenesia do diafragma
direito, além de pulmao e figado discretamente hipopléasi-
cos (Figura 5).

Visando prevenir recidiva de pneumotdrax futuro, foi
realizada a pleurodese com abraséo pleural e talcagem. A
paciente teve boa evolugéo no pés-operatério imediato.
No entanto, no segundo més pés-operatdrio, apds dois
dias de fortes dores no hipocéndrio direito, a paciente
apresentou novo pneumotdérax (menor que os anteriores)
seguido de alivio da dor abdominal.

Como a paciente ja possuia os filhos desejados, foi rea-
lizada a laqueadura das trompas. Apds essa nova cirur-
gia, a paciente permanece assintomatica por oito anos.
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Figura 1 — Radiografia de térax (péstero-anterior) mostrando a pre-
senca de conteudo herniario

DiscussaAo

A agenesia de diafragma constitui um grupo dentro da
classificacao das hérnias diafragmaéticas congénitas, cuja
incidéncia subiu de uma em 7.000 para uma em 2.000™".

E uma condi¢édo extremamente rara em adultos — com
apenas trés casos relatados na literatura inglesa'! — pela
alta mortalidade logo apds o nascimento, pois esta, na
maioria das vezes, associada a hipoplasia pulmonar, que
causa faléncia respiratdria progressiva até a morte®. No
caso relatado, acreditamos que o fato de o figado ser hi-
podesenvolvido facilitou o crescimento pulmonar, possi-
bilitando a vida apds o nascimento.

Sugere-se que esse problema constitui uma entidade
separada de heranca autossdmica recessiva com causas
diferentes®. Entretanto, nao se sabe exatamente em qual
estagio do desenvolvimento intra-uterino o defeito ocor-
re®. Na maioria das vezes, o defeito no diafragma esta
no lado esquerdo na regido dorsolateral, possuindo con-
torno bem definido, o que geralmente possibilita o repa-
ro®,

Grandes defeitos diafragmaticos foram corrigidos usan-
do-se véarios métodos: sutura com lobo hepético, enxer-
tos, “dobra” com musculo abdominal, materiais protéti-
cos?. Uma malha de polipropileno tende a incorporar-se
no crescimento das fibras e é mais indicada para reparar
grandes defeitos®.
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Figura 2
Radiografia de
torax (perfil)
mostrando a
presenca de
contetido
herniario

Figura 3
Tomografia
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mostrando
a presenca
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hipopléasico
e contetido
| herniario

computadorizada
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Figura 4 — Tomografia computadorizada de térax mostrando, ao
nivel da carina, presenca de contetdo herniéario (algas intestinais)

Foi relatado um caso de agenesia de hemidiafragma
esquerdo em um homem assintomaético. Por esse motivo,
nenhum tratamento fora necessario porque o movimen-
to livre dos 6rgaos intra-abdominais nédo provocava en-
carceramento do intestino®.

Ja no caso apresentado — paciente também assintoma-
tica — acreditamos que o figado funcionava como um
“pseudodiafragma”, ndo tendo sido necesséria correcao
cirGrgica.

Por outro lado, o trago caracteristico do pneumotérax
catamenial é pneumotérax recorrente na quarta década
de vida, na maioria das vezes do lado direito e coinciden-
te com o periodo menstrual®. Os sintomas mais freqiien-
tes sao dor toracica ou dispnéia ou ambos; no entanto,
algumas pacientes sao assintomaticas'®. Por esse motivo,
acreditamos tratar-se de pneumotérax catamenial. O diag-
nostico é clinico e radiolégico®.

A causa é desconhecida. Uma hipétese fisiopatoldgica
envolve passagem de ar do trato genital através de bre-
chas no diafragma®?. Por isso, acreditamos que, no pos-
operatério, a dor abdominal apresentada pela paciente
tenha sido um pneumoperiténio, aliviado concomitante-
mente com a formagao de um novo pneumotérax (possi-
vel pela agenesia diafragmaética).

A afecgao estd muito associada a endometriose dia-
fragmética, mesmo sendo o diafragma um sitio muito raro.
Neste caso, o diagndstico é sugerido por recorrentes he-
moptises durante o ciclo menstrual®.

O pneumotérax catamenial é manuseado exatamente
do mesmo modo que os outros tipos de pneumotérax.
Quando a paciente é assintomética, o tratamento é con-
servador. Por outro lado, se o pneumotdérax é maior que
20% e cursa com sintomas importantes, faz-se necesséa-
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Figura 5 — Tomografia computadorizada de térax mostrando o figa-

do hipoplésico. Posteriormente ao figado, presencga de al¢as intes-
tinais.

ria a drenagem torécica e analgesia. Uma variedade de
opcdes de tratamento preventivos existe, como contra-
ceptivos orais para suspender a ovulacao; entretanto, re-
caidas podem ocorrer. Ooforectomia bilateral, danazol e,
recentemente, analogos da gonadotrofina mostraram me-
lhores resultados no tratamento preventivo®. Segundo
Fonseca, foi notada a persisténcia de pneumotérax re-
correntes em oito pacientes submetidas a histerectomia®.

Em consenso, é recomendado que, depois da sinfise
pleural, um regime terapéutico de analogo de gonadotro-
fina seja implantado para prevenir novos episddios de
pneumotdrax, especialmente em pacientes que desejam
preservar seu potencial reprodutivo®. Em nosso caso,
como a paciente ja possuia os filhos desejados, foi reali-
zada a laqueadura das trompas.
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