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El diafragma es el principal musculo involucrado en la ventilacion y esta inervado exclusivamente por los
nervios frénicos. Los defectos congénitos de la musculacién del diafragma o la lesion de los nervios frénicos
causan la patologia denominada paralisis-eventracion diafragmatica. El prondstico y el tratamiento dependen
de si la afectacién es uni o bilateral y de la situacién clinica previa del paciente.
Ademas, el diafragma sirve de separacién anatémica entre la cavidad toracica y abdominal, y esta atravesado
por el es6fago e importantes estructuras vasculares y nerviosas. La dilatacién anémala de los orificios natura-
les del diafragma o la pérdida de continuidad del mismo pueden provocar el paso de estructuras abdominales
a la cavidad toracica, lo que conocemos como hernias diafragmaticas. Segiin su etiologia, las hernias se divi-
den en: congénitas, adquiridas y traumaticas. Las manifestaciones clinicas, el pronéstico y el tratamiento de-
penden en gran medida del tamario de la hernia y de la edad de aparicién.
Como en cualquier misculo, en el diafragma se pueden desarrollar tumores primarios benignos o malignos.
Sin embargo, es mucho mas frecuente la afectacién tumoral del diafragma por tumores que asientan en 6rga-
nos vecinos. El pronéstico es bueno en los tumores primarios benignos y pésimo en los tumores malignos,
tanto primarios como secundarios.
En este articulo se revisan las principales caracteristicas anatémicas y fisiologicas del diafragma, sus vias de
abordaje quirdrgico y sus patologias mas frecuentes.
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Diseases of the diaphragm

ABSTRACT

The diaphragm is the main muscle involved in ventilation and is supplied exclusively by the phrenic nerves.
Congenital defects of the diaphragm muscle or phrenic nerve injury cause diaphragmatic paralysis-
eventration. Prognosis and treatment depend on whether involvement is unilateral or bilateral and on the
patient’s previous clinical status.
In addition, the diaphragm is an anatomical barrier between the thoracic and abdominal cavities and is
traversed by the esophagus and important vascular and nerve structures. Abnormal dilation of the natural
orifices of the diaphragm or loss of its continuity can cause abdominal structures to pass into the chest cavity,
an occurrence known as diaphragmatic hernias. According to their etiology, hernias are divided into
congenital, acquired and traumatic. Clinical manifestations, prognosis and treatment depend mainly on
hernia size and age at diagnosis.
Like any muscle, the diaphragm can develop benign or malignant primary tumors. However, diaphragm
involvement due to tumors arising in adjacent organs is much more common. The prognosis is good in benign
primary tumors and poor in both primary and secondary malignant tumors.
This article reviews the main anatomical and physiological characteristics of the diaphragm, routes of surgical
access and the most frequent diseases affecting this structure.
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Anatomia del diafragma

El diafragma es un 6rgano fibromuscular en forma de ctpula. Esta
formado por fibras musculares y un tendén central no contractil o
centro frénico donde se apoya el corazon. El tendén central sirve de
insercion a las fibras musculares provenientes de toda la circunferen-
cia de la pared corporal. Existen tres grupos de fibras: esternales, cos-
tales y lumbares. Las fibras lumbares forman los pilares derecho e iz-
quierdo del diafragma’. El diafragma esta cubierto por una fina capa
de pleuray peritoneo. Existen tres orificios naturales en el diafragma2.
El hiato aértico es el mas posterior de los tres y contiene la aorta, la
vena acigos y el conducto toracico'. El hiato esofagico es ligeramente
mads anterior y esta formado por fibras que pasan entre la aorta y el
eséfago. Contiene el es6fago y los nervios vagos derecho e izquierdo.
El foramen de la vena cava inferior se encuentra en la confluencia del
tendén central del hemidiafragma derecho. El aporte sanguineo del
diafragma es variable, pero deriva principalmente de la aorta y de las
arterias frénicas izquierda y derecha. Tanto el suministro sanguineo
como el drenaje venoso se localizan en la superficie abdominal del
diafragma. El diafragma esta inervado exclusivamente por los nervios
frénicos, que se originan en su mayor parte de la cuarta raiz del plexo
cervical. El frénico derecho pasa a través de la porcién tendinosa del
diafragma, a lo largo de la cara lateral de la vena cava inferior y da tres
ramas en la cara inferior del mismo? En el lado izquierdo, el nervio
frénico pasa por delante del tendén central, lateral al pericardio y for-
ma ramas similares.

Fisiopatologia del diafragma

El diafragma desempefia un papel importante en la ventilacién y la
fisiologia gastroesofagica, y sirve de separacion entre la cavidad tora-
cicay abdominal.

El diafragma es el responsable de la mayor parte del trabajo respi-
ratorio de una persona normal. La parélisis diafragmadtica bilateral
causa fracaso respiratorio. La contraccién del diafragma aumenta los
tres didmetros del térax. El diafragma esta controlado por el sistema
auténomo y voluntario a través de los nervios frénicos y responde
tanto a estimulos neuronales como a carga de trabajo. La espiracion es
fundamentalmente un proceso pasivo debido al retroceso elastico del
térax y los muasculos abdominales. La parte crural del diafragma cum-
ple la mayor parte en las funciones gastroesofagicas. En coordinacién
con el peristaltismo esofagico, la parte crural del diafragma se relaja
para permitir el paso del bolo alimenticio. El diafragma crural incre-
menta la presion de la unién gastroesofagica impidiendo el reflujo
acido del estdbmago?. Como mecanismo antirreflujo, la parte crural ac-
tia como esfinter externo, mientras que el muasculo liso del es6fago
sirve como esfinter interno.

Los procesos patolégicos que pueden afectar al diafragma son:
paralisis-eventraciones, hernias (congénitas, adquiridas o traumati-
cas) y tumores>.

Tumores diafragmaticos

Los tumores primarios del diafragma son muy raros. Es mas fre-
cuente la afectacién secundaria por tumores de otro origen (carcino-
ma broncogénico, mesotelioma, carcinoma de eséfago, hepatocarci-
noma, timoma maligno y carcinoma de ovario*).

La mayoria de los tumores primarios son de origen mesenquimal,
con una frecuencia similar de tumores malignos y benignos. Pueden
aparecer a cualquier edad y se presentan con igual frecuencia en am-
bos sexos. El mas frecuente de los tumores benignos es el lipomay de
los tumores malignos el fibrosarcoma.

La mayoria de los tumores diafragmaticos son asintomaticos. El
sintoma mads frecuente es el dolor toracico. Los tumores grandes pue-
den dar sintomas por compresion de érganos vecinos: tos, disnea, he-
moptisis 0 edemas®. Los tumores malignos suelen ser de gran tamafio

y pueden cursar con derrame pleural asociado® El tratamiento de los
tumores primarios es quirtrgico, con un prondstico excelente en los
tumores benignos e infausto en los tumores malignos.

Cualquier tumor que produzca metastasis pleurales o peritoneales
puede afectar al diafragma. Son infrecuentes las metastasis por via
hematégena o linfatica. La extensién local del carcinoma broncogéni-
co al diafragma se produce sobre todo en el carcinoma epidermoide y
la reseccién quirdrgica en bloque puede ser curativa. La diseminacién
pleural del carcinoma broncogénico con afectacion secundaria del
diafragma es mas frecuente y suele asociarse a derrame pleural®.

Vias de abordaje quirtirgico

El abordaje quirdrgico del diafragma se puede efectuar por via to-
racica (toracotomia por el octavo o noveno espacio intercostal), abdo-
minal (laparotomia media supraumbilical u oblicua subcostal) o por
técnicas minimamente invasivas (toracoscopia o laparoscopia)®. Las
incisiones diafragmaticas se deben realizar con cuidado para no lesio-
nar ramas del frénico o estructuras vasculares. Las incisiones pueden
ser: circunferenciales, del tendén central y radiales’.

Las incisiones circunferenciales en la periferia del diafragma pro-
vocan una escasa pérdida funcional. Puede realizarse desde el espacio
pleural o como extensién lateral de una incision toracoabdominal.
Son las incisiones quirdrgicas de eleccién, pues son las que conllevan
un menor riesgo de lesién nerviosa o arterial. Se deben realizar a mas
de 5 cm del borde del tendén central para evitar lesionar las ramas
posterolaterales y anterolaterales del nervio frénico’.

Las incisiones del tend6n central, no mas alla de 2 cm de la entrada
del nervio frénico, no suelen dafiar ninguna rama nerviosa. Estas inci-
siones proporcionan una excelente visualizacién del abdomen desde
el térax y viceversa. Suelen ser ttiles en el caso de desgarros diafrag-
maticos traumaticos y en algunas hernias diafragmaticas adquiridas,
para reducir el contenido abdominal a la cavidad peritoneal'.

La incision radial transversa desde la linea axilar media es relativa-
mente segura porque cursa entre las ramas anterolaterales y postero-
laterales del nervio frénico. Antiguamente, la incision radial se exten-
dia desde el margen costal hasta el hiato esofagico. Esta incisiéon
generaba una paralisis diafragmatica casi total, por lo que no ser reco-
mienda su utilizacién.

Pardlisis y eventracion diafragmadtica

La eventracién diafragmatica se define como una elevacién anor-
mal y permanente de una parte o todo el diafragma. Por el contrario,
la hernia diafragmatica es una entidad distinta que implica un de-
fecto en la continuidad normal del diafragma. Segtin su etiologia, las
eventraciones se dividen en congénitas y adquiridas. Las formas ad-
quiridas se deben fundamentalmente a lesiones del nervio frénico y
también se las denomina paralisis diafragmaticas, por lo que algu-
nos autores recomiendan reservar el término eventracién para las
formas congénitas y el de paralisis diafragmatica para las aquiri-
das®.

Eventracion congénita

La eventracion congénita es una anomalia infrecuente causada por
el desarrollo insuficiente de la musculatura diafragmatica. Muchos
pacientes se encuentran asintomaticos. Los defectos grandes causan
importante dificultad respiratoria en el recién nacido. El diagnéstico
de sospecha se realiza con la radiografia de térax. El diagnéstico se
confirma con la demostracién de un movimiento minimo o paradéji-
co del diafragma por fluoroscopia o ecografia. El tratamiento depen-
dera del grado de dificultad respiratoria que origine en el paciente. En
casos leves, se recomienda el tratamiento de soporte. Los casos graves
0 que requieran ventilacién mecanica son candidatos una plicatura
quirdrgica diafragmatica®®. La cirugia asistida por videotoracoscopia
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ofrece una opcién menos invasiva'>'2, El momento oportuno para la
correccion quirtrgica es incierto, aunque parece que la intervencién
quirdrgica temprana puede conseguir reducir las repercusiones respi-
ratorias y mejorar la ganancia ponderal®.

Pardlisis diafragmdtica bilateral

Generalmente, se observa en el contexto de una severa enferme-
dad que condicione una debilidad muscular generalizada. La causa
mas comun es la enfermedad de la motoneurona, en la que el grado
de paresia diafragmatica es proporcional al grado de debilidad
muscular. Tipicamente, los pacientes presentan una disnea que em-
peora mucho en decbito supino™. La hipoxemia es un hallazgo co-
mun. En la espirometria se puede apreciar una reduccién de la capa-
cidad vital al adoptar la posicién de dectibito supino, de incluso mas
del 50%". Estos pacientes suelen tener reducida la presién inspirato-
ria maxima, por lo que la observacioén clinica y la medicién de las
presiones maximas inspiratoria y espiratoria pueden ser suficientes
para establecer el diagndstico de paralisis diafragmatica bilateral en
pacientes con debilidad muscular generalizada. Sin embargo, la me-
dicién objetiva de la presion transdiafragmatica o la solicitud de un
electromiograma pueden ser necesarias en casos mas graves. El tra-
tamiento de eleccién para los pacientes sintomaticos es el soporte
ventilatorio con ventilacién mecanica no invasiva. El uso de la esti-
mulacién del nervio frénico con radiofrecuencia se ha convertido en
una alternativa para pacientes con funcién intacta del nervio frénico
y sin una miopatia difusa®®.

Pardlisis diafragmdtica unilateral

La paralisis unilateral es mas frecuente que la bilateral. Muchas
veces, es un hallazgo radiolégico. Aunque su incidencia global baja, se
sospecha que esta subestimada por la existencia de un nimero im-
portante de casos asintomaticos u oligosintomaticos". La lesién del
nervio frénico debido al estiramiento o enfriamiento durante la ciru-
gia cardiaca es un hecho bastante frecuente. Como en el caso de la
enfermedad bilateral, existe un ntimero indeterminado de casos idio-
paticos.

El diagndstico de sospecha se realiza al apreciar un hemidiafragma
elevado en la radiografia de torax. El diagnéstico se confirma con fluo-
roscopia, donde se demuestra el movimiento paradéjico del hemidia-
fragma afectado®. La capacidad vital muestra una disminucién de sus
valores entre el 15 y el 25%. Tanto la electromiografia como la medi-
ci6én de las presiones transdiafragmaticas tienen un papel limitado.

Cuando se descubre una paralisis diafragmatica, se recomienda
realizar un seguimiento de al menos 6 meses, ya que se han descritos
un ntimero considerable de remisiones espontaneas en este periodo,
fundamentalmente en nifios”. En los pacientes asintomaticos, se re-
comienda realizar sencillamente un seguimiento clinico-radiol6gico.
Se debe considerar el tratamiento cuando la disnea es desproporcio-
nada en relacién con el grado de actividad fisica o la gravedad de una
posible enfermedad pulmonar asociada.

La fisioterapia respiratoria, los mucoliticos, la oxigenoterapia do-
miciliaria y ciertas normas posturales y dietéticas pueden contribuir a
mejorar la calidad de vida de estos pacientes. Este tipo de tratamiento
médico se reserva para las eventraciones de origen oncolégico, para
los pacientes inoperables por un elevado riesgo quirdrgico, para los
casos de reciente diagnéstico o para aquellos pacientes que rechazan
la cirugia.

El tratamiento quirdrgico esta indicado ante la presencia de: sinto-
mas respiratorios (insuficiencia ventilatoria, disnea, neumonias a re-
peticion, tos, etc.); sintomas digestivos (dispepsias, distension gastri-
ca, epigastralgias, etc.) o grandes eventraciones asintomaticas en
nifios, ya que podrian interferir en el desarrollo normal del pulmén®.
La cirugia no esta indicada en los pacientes asintomaticos o en los que
la paralisis tiene un origen neoplasico™. El tratamiento quirdrgico

consiste en la plicatura diafragmatica. El abordaje de eleccién es la
cirugia toracica video-asistida (CTVA).

El pronéstico es excelente, salvo que la paralisis sea secundaria a
una enfermedad neoplasica o de mal prondstico.

Hernias diafragmadticas

Las hernias diafragmaticas las podemos dividir en 3 grupos: con-
génitas, traumaticas y adquiridas. La hernia diafragmatica adquirida
mas frecuente es la hernia de hiato y suele estudiarse junto con la
patologia derivada del reflujo gastroesofagico, mientras que las her-
nias traumaticas se suelen estudiar junto con los traumatismos tora-
cicos, por lo que ninguna de ellas se revisara en este articulo.

Hernias diafragmadticas congénitas

La incidencia de las hernias diafragmaticas congénitas (HDC) es de
1/3.000 nacidos vivos, aunque su prevalencia real es desconocida. Con
respecto a su etiologia, se postula su asociacion a teratégenos, ingesta
de alcohol de la madre durante el embarazo?', anomalias cromosémi-
cas y desérdenes monogenéticos?2.

Las HDC mas frecuentes son la posterolateral o de Bochdalek y la
retroesternal de Morgagni. Su forma de presentacion clinica, su pro-
néstico y su tratamiento dependen de si se diagnostican en la edad
adulta o en el periodo fetal-neonatal, por lo que las veremos por sepa-
rado. Otros tipos muy infrecuentes son las hernias del tend6n central,
las hernias pericardio-peritoneales o las hernias de hiato costo-lum-
bar®.

Hernia posterolateral (Bochdalek) en adultos

Es la HDC mas frecuente. Tiene una incidencia de 1/12.500 a
1/2.000 nacidos vivos, o del 0,17% en series de tomografia computari-
zada (TC) en pacientes asintomaticos®*. Los pacientes suelen presen-
tar clinica digestiva y respiratoria con mayor frecuencia que la de
Morgagni. El contenido herniario mas frecuente es epiplén (92%) y
colon (58%)*. El diagndstico suele ser incidental mediante una radio-
grafia de térax, en la que se observara un nivel hidroaéreo debido a las
asas intestinales herniadas. Otras pruebas diagnésticas son el enema
baritado o la TC, que presentan una sensibilidad y especificidad de
hasta el 78 y 100%, respectivamente?*, El tratamiento es quirdrgico y
consiste en la reduccién del contenido abdominal y la reparacién del
defecto diafragmatico. El abordaje se puede realizar tanto por laparo-
tomia como por toracotomia. También pueden utilizarse los abordajes
por laparoscopia o toracoscopia. En las hernias pequefias se puede
realizar un cierre directo mediante puntos sueltos de sutura no reab-
sorbible. Para defectos mayores de 20-30 cm? se utilizan plastias
musculares, sobre todo de dorsal ancho? o prétesis heterdlogas®.

Hernia retroesternal (Morgagni) en adultos

Constituye el 3-4% de todos los defectos diafragmaticos®® y es tipi-
ca de varones obesos. La mayoria (90%) son derechas. El contenido
herniario suele ser grasa mesentérica. Pueden pasar desapercibidas
largo tiempo, ya que hasta un tercio permanecen asintomaticas. Si
presentan clinica, se dan con igual frecuencia sintomas respiratorios y
digestivos?. Tanto este tipo de hernias como las de Bochdalek pueden
sufrir la estrangulacién y sufrimiento del contenido herniario, mani-
festandose como abdomen agudo®. En la radiologia observaremos una
opacidad retroesternal redondeada en el seno cardiofrénico derecho
que corresponde al epiplén. Al igual que en las de Bochdalek, el abor-
daje puede ser abdominal o toracico. También se pueden utilizar la
toracoscopia y laparoscopia. Una vez localizada la hernia, que suele ir
envuelta en un saco herniario, se realiza la apertura del saco y la re-
duccién de su contenido. Cuando se utiliza la via abdominal, se puede
dejar el saco herniario debido a la dificultad de su exéresis por adhe-
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rencias firmes?. Por via toracica se realiza la reseccién del saco y la
reparacién del defecto diafragmatico de forma similar al procedi-
miento descrito en las hernias de Bochdalek. Si es preciso utilizar col-
gajos musculares, los mas usados son los del transverso del abdo-
men.

Hernias diafragmadticas congénitas en neonatos

Las HDC en la edad infantil traducen una situacion patolégica dis-
tinta de la del adulto, constituyendo una circunstancia amenazante
para la vida y que requiere un tratamiento intensivo e inmediato, ya
que su tasa de supervivencia es nicamente del 33% para los pacien-
tes nacidos vivos?. El diagnéstico prenatal se realiza mediante las
pruebas ecograficas rutinarias. La clinica al nacimiento es de insufi-
ciencia respiratoria, ausencia o disminucién de los ruidos respirato-
rios en el lado afectado y abdomen excavado. La gran mortalidad se
debe a tres factores: hipoplasia pulmonar, hipertensién pulmonar
(por la disminucién del nimero de arterias secundario a ésta) y las
anomalias asociadas, presentes en hasta el 30-40% de los pacientes
con HDC. Los resultados dependeran del correcto tratamiento de la
hipoplasia pulmonar y de la hipertension pulmonar. La ventilacién
mecanica suele ser necesaria y se debe realizar con alta frecuencia y
bajas presiones®?, La utilizacion de vasodilatadores, aunque muy fre-
cuente, no cuenta con una eficacia demostrada?. La oxigenacién me-
diante membrana extracorpérea (ECMO) ha demostrado aumentar la
supervivencia en pacientes sin otras posibilidades terapéuticas?. Se
suele rechazar la cirugia temprana por el dafio que el estrés quirdrgi-
co causa en el estado respiratorio del paciente, prefiriendo postergar-
la hasta que se consiga estabilizar respiratoriamente al paciente du-
rante al menos 72 h%?2, En pacientes diagnosticados en el periodo fetal
se puede realizar la oclusién traqueal endoscépica colocando un ba-
16n entre las cuerdas vocales y la carina, ya que la obstruccién tra-
queal produce la acumulacién secundaria de liquido en los pulmones
y la maduracién pulmonar, lo que ha demostrado aumentar de la su-
pervivencia?.
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