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SINDROME PLATIPNEA-ORTODEOXIA
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Resumen  El sindrome platipnea-ortodeoxia (SPO) esta caracterizado por disnea e hipoxemia en posicion erec-
ta que mejoran en el decubito supino. Para que se genere concurren dos condiciones, una basal
(anatomica) y otra funcional que manifiesta la hipoxemia en posicion erecta. El SPO es causado por alteracio-
nes a nivel cardiaco y/o pulmonar y los mecanismos responsables son diferentes. En el shunt derecha-izquier-
da intracardiaco a través de una comunicacion interauricular, el mecanismo de la hipoxemia postural es el
redireccionamiento del flujo de la vena cava inferior hacia el septum interauricular por distorsion de las relacio-
nes anatémicas. En el shunt vascular pulmonar, referido en el sindrome hepatopulmonar y en las fistulas a-v
pulmonares, la hipoxemia es por derivacion del flujo sanguineo en forma preferencial a las regiones basales
por el efecto gravitacional. El shunt pulmonar parenquimatoso es referido en enfermedades con compromiso
predominante en las bases y aumento de la presion alveolar. La hipoxemia postural es generada por el aumen-
to del espacio muerto, la exageracion del shunt funcional en las bases pulmonares y la alteracion del reflejo
vasoconstrictor hipéxico. En la disautonomia, el reflejo vasoconstrictor con el cambio de postura esta anulado,
generando hipoxemia por incremento del espacio muerto en &reas inferiores a la apical. Se hacen considera-
ciones sobre el diagnéstico y tratamiento del sindrome.

Palabras clave: sindrome platipnea-ortodeoxia, comunicacion interauricular, sindrome hepatopulmonar, fistula
arterio-venosa, hipoxemia

Abstract Platypnea-orthodeoxia syndrome. Platypnea-orthodeoxia is an uncommon syndrome of dyspnea and
hypoxemia induced by upright posture, which is subsequently relieved by recumbency. Tradition-
ally, this condition has been reported in association with pulmonary, hepatic and cardiac diseases, but the mecha-
nism is different in each situation. In presence of an atrial septal defect, a right to left cardiac shunt resulting as
a consequence of redirection of the inferior vena cava flow towards the atrial septum and results in postural
hypoxemia. In pulmonary shunts, as in hepatopulmonary syndrome and a-v pulmonary fistulas, the mechanism
of hypoxemia is related to the preferential circulation to basal areas of both lungs in the upright position. On the
other hand, lung diseases affecting basal areas and increasing the alveolar pressure are related to the develop-
ment of parenchimal pulmonary shunts with hypoxemia during postural changes, since the dead space, the func-
tional shunt and the hypoxic vascular pulmonary constriction are affected. The autonomic neuropathy may at-
tenuate normal sympathetic vasoconstrictor responses during postural changes, resulting in ventilation-perfusion
mismatching and hypoxemia. Clinical and therapeutic aspects of this sindrome are provided.

Key words: platypnea-orthodeoxia syndrome, atrial septal defect, hepatopulmonary syndrome, arteriovenous
fistula, hypoxemia
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El sindrome platipnea-ortodeoxia (SPO) esta carac-
terizado por disnea e hipoxemia en posicion erecta que
mejoran con el decubito supino® 2. Burchell y col. hacen
la descripcion original en 19493, Siete afios después se
informan dos casos nuevos y el sindrome es denomina-
do “cianosis ortostatica™. Robin y col. acufian los térmi-
nos platipnea (breathing flat) y ortodeoxia en 1969y 1976
respectivamente® ¢. Segun Cheng y col.” s6lo 40 casos
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fueron notificados en los 50 afios posteriores a la des-
cripcion inicial. En la base de datos Medline, desde 1969
a julio del 2004, se publicaron 128 citas, de las que 38%
corresponden a los ultimos 3 afios, hecho que quizé se-
fiale un mejor conocimiento del sindrome.

Mecanismos patogénicos

El SPO es causado por alteraciones a nivel cardiaco y/o
pulmonar (Tabla 1) y los mecanismos responsables son
diferentes. Para que se genere la hipoxemia concurren
dos condiciones, una basal (anatdmica) y otra funcional
gue la manifiesta en posicion erecta®.
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TABLA 1.— Localizacion del shunt - causas del sindrome platipnea-ortodeoxia (SPO)

Cardiaco
Condiciones asociadas a una CIA

Distorsion anatomica: aneurisma del septum interauricular
cifosis severa - mixoma de la AD
elongacion o aneurisma de la aorta ascendente
pardlisis del hemidiafragma derecho
postneumonectomia o lobectomia derecha
persistencia de una gran valva de Eustaquio
derrame pericardico-pericarditis constrictiva
Obstruccion del flujo en la valvula tricspide: mixoma de la AD*
Disminucién de la compliance del VD

Pulmonar

Vascular Sindrome hepatopulmonar

Cirrosis hepatica

Hipertension portal no cirrotica
Hepatitis fulminante

Rechazo de trasplante hepatico

Malformaciones a-v pulmonares:Como entidad aislada

Parenquimatoso

sindrome Rendu-Osler-Weber

Enfermedad parenquimatosa: PCP, BOOP, trauma toracico,
amiodarona, distress respiratorio,
alveolitis fibrosante,
fibrosis pulmonar, EPOC,
fibrosis intersticial

Disautonomia: Simpaticectomia toracica bilateral - diabetes - otras

Obstructivo Carcinoma broncogénico

Carcinoma laringeo

PCP: neumonia por neumocistis carinii, BOOP: neumonia organizada con bronquiolitis obliterante,
EPOC: enfermedad pulmonar obstructiva crénica, SPO: sindrome platipnea-ortodeoxia CIA: comu-
nicacién interauricular, a-v: arterio-venosas, AD: auricula derecha, VD: ventriculo derecho.

*: segundo mecanismo

Shunt intracardiaco
En pacientes adultos, la sospecha de una embolia
paradojal lleva a considerar la presencia de una comuni-
cacion interauricular (CIA)®, pero ésta no suele integrar
el diagndstico diferencial de la hipoxemia grave. Lo habi-
tual, es que un shunt derecha-izquierda (S d-i) se evi-
dencie cuando hay hipertension pulmonar (sindrome de
Eisenmenger), pero puede generarse sin un gradiente
significativo de presion entre las cAmaras auriculares y
con presiones pulmonares normales o bajas*®!. EIS d-
i a través de un foramen oval permeable (FOP)*?, luego
del sindrome hepatopulmonar (SHP), es la causa mas
frecuente de SPO, y considerando su prevalencia en la
poblacion general (10-24%) es probable que el diagnés-
tico del sindrome sea subestimado®s.

En el shunt intracardiaco, el componente anatémico
es la CIA (FOP, defecto del septum auricular, aneurisma

septal fenestrado). EI mecanismo para generar el S d-i en
posicion erecta 2% es el redireccionamiento del flujo de
la vena cava inferior (VCI) hacia el septum interauricular
por distorsion de las relaciones anatémicas, colocando a
la CIA en linea con la desembocadura de la vena. El des-
plazamiento puede ser de la auricula y/o el septum, o bien
generarse un flujo preferencial hacia la CIA por persisten-
cia de una gran valva de Eustaquio, ubicada en la unién
de la VCl Yy la auricula derecha (AD).

Se sugiere que una alteracion en la complacencia re-
lativa entre ambos ventriculos puede generar un S d-i.
En posicion erecta, el ventriculo izquierdo se hace mas
complaciente, lo que facilita el vaciamiento auricular y
disminuye la presion en la auricula izquierda (Al), gene-
rando un gradiente que facilita el shunt. La reduccién del
volumen intravascular y/o la disfuncion diastélica del
ventriculo derecho, al disminuir su complacencia tienen
la misma consecuencia (S d-i).
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Otro mecanismo es la obstruccion del flujo de entra-
da a la valvula tricaspide con el cambio de decubito, por
un mixoma de la AD. El S d-i también fue referido en la
regurgitacion tricuspidea, por direccion preferencial del
jet hacia la CIA con la posicion erecta.

En una revision de 18 casos de SPO por shunt
interauricular, la edad media fue 71.6 afios (59-79) y la
elongacion de la aorta fue la causa més frecuente de
distorsion del septum interauricular, desplazando a la
neumonectomia derecha, referida en trabajos previos.

Shunt vascular pulmonar

En posicion erecta, el flujo sanguineo del pulmon se de-
riva en forma preferencial a la regién basal (Zona 3) por
el efecto gravitacional y es el factor funcional que genera
hipoxemia postural en el SHP y en las fistulas a-v
pulmonares (f a-vp).

En 1977 Kennedy y Knudson? acufian el término SHP
y latriada que lo identifica es la asociacion de hipoxemia,
enfermedad hepatica y dilatacién vascular intrapulmonar
(SHP tipo 1) o f a-vp anatémicas (SHP tipo 2)%5 %',

La prevalencia en pacientes cirréticos varia entre 5.3
-47% y es del 9.7% en no cirréticos®28. Los mecanismos
responsables de la dilatacion vascular precapilar no es-
tan bien determinados. Se postul6 que hay un disbalance
entre vasoconstrictores y vasodilatadores, pero muchos
estudios soportan la teoria de una elevacion del 6xido
nitrico (ON)*. Se detectd un incremento de la produc-
cion de endotelina-1 en el higado injuriado, que genera
una elevacion del ON en el endotelio pulmonar. Las dila-
taciones vasculares se localizan con preferencia en las
bases pulmonares, por lo que en posicion erecta reciben
la mayor parte del flujo sanguineo, generando hipoxemia
por una inadecuada oxigenacion de la hemoglobina del
centro del capilar (desequilibrio difusion/perfusiéon), fa-
vorecido por la circulacion hiperdinamica que acompafia
a la cirrosis hepética®>34, que acorta el tiempo de pasaje
capilar®.

Las f a-vp son comunicaciones entre los circuitos de
la arteria y la vena pulmonar, conformadas por un vaso
aferente y otro eferente y un saco interpuesto de tipo
aneurismatico (f a-vp simples) o multiples vasos dilata-
dos y tortuosos (f a-vp complejas). En 30% de los casos
son multiples y pueden localizarse en otros 6rganos como
piel, mucosas, tracto gastrointestinal o higado®®. Rara-
mente se detectan en nifios y se evidencian en la segun-
da o tercera década de la vida, con tendencia a
incrementarse en niumero y tamafio con el tiempo. Pue-
den ocurrir como entidad aislada o en asociacion con el
sindrome de Rendu-Osler-Weber (telangiectasia here-
ditaria hemorragica), el cual es causa de 60- 87% de las
f a-vp. Si bien la hemoptisis es el sintoma inicial méas
frecuente, pueden debutar con hipoxemia y SPO por su
localizacién preferencial en las bases pulmonares.
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Shunt pulmonar parenquimatoso

En posicién erecta, las presiones arterial (Pa) y venosa
(Pv) varian segun la region del pulmon, mientras la alveolar
(PA) esta uniformemente distribuida. En condiciones nor-
males, en la regién apical del pulmén (Zona 1) la PA > Pa
genera una area de espacio muerto (EM) pulmonar por la
interrupcién del flujo sanguineo (colapso capilar)>*¢, la cual
es limitada por el reflejo vasoconstrictor al cambio de pos-
tura, mediado por el sistema nervioso autbnomo.

Como causa del SPO, el shunt pulmonar parenqui-
matoso es referido en tres situaciones, con mecanismos
de generacion de hipoxemia diferentes: 1) enfermeda-
des con compromiso predominante en las bases y au-
mento de la presion alveolar. La hipoxemia postural es
generada por la extension de la Zona | (areas ventiladas
y no perfundidas), la exageracion del shunt funcional
(areas basales perfundidas y poco ventiladas) y la alte-
racion del reflejo vasoconstrictor hipdxico que favorece
el desequilibrio V/Q®**°. 2) en la disautonomia. El reflejo
vasoconstrictor con el cambio de postura esta anulado,
generando hipoxemia por incremento del EM en &reas
inferiores a la apical® %2, 3) en tumores de la via aérea
alta, que se desplazan con el decubito supino, con com-
presion-oclusién de la misma“3.

Diagnostico

Un alto indice de sospecha (conocimiento del SPO) per-
mite el interrogatorio dirigido sobre las caracteristicas de
la disnea. La medicion de la saturometria arterial en las
diferentes posiciones, es la base del diagnéstico. En va-
rios de los casos de SPO referidos, en ausencia de en-
fermedad parenquimatosa pulmonar, el primer diagnds-
tico considerado fue el tromboembolismo pulmonar, por
la hipoxemia/hipocapnia, la radiografia de térax no signi-
ficativa y la disnea de caracteristica “atipica”’. La meto-
dologia para localizar el shunt se muestra en la Tabla 2.
El ecocardiograma transesofagico contrastado es el
método de eleccion y puede detectar shunts menores de
4%*. En condiciones normales, las burbujas (aire con
suero inyectado en una vena periférica) se atrapan en el
pulmén, por lo que su visualizacion en la Al hace diag-
noéstico de shunt y el tiempo de llegada (nimero de lati-
dos cardiacos) desde la AD diferencia si es cardiaco o
pulmonar. El centellograma pulmonar de perfusién con
macroagregados de albumina marcados con Tc 99m tam-
bién permite el diagndstico si el is6topo es captado por
otros érganos como el rifién, cerebro o bazo, aunque es
positivo en shunts graves®. Ambos examenes pueden
resultar normales si solo se realizan en decubito supino
o si la inyeccién del contraste se hace en las venas
braquiales, porque en presencia de CIA el flujo preferen-
cial al defecto es a través de la VCI.
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TABLA 2.— Diagnéstico del shunt

Cardiaco Pulmonar
(CIA) (f a-vp — SHP )
Rx térax normal normal
Condicion favorecedora nédulo/s basales
Fio,all Insuficiente elevacion de la oxemia

Gradiente A-a

Ecocardiograma contrastado*
Centellograma pulmonar

2-3 latidos
Captacion en otros 6rganos

No los diferencia
> 20 mm Hg
No los diferencia
4-6 latidos

No los diferencia

f a-vp: fistulas arterio-venosas pulmonares, SHP: sindrome hepato-pulmonar, *: tiempo de
aparicion de las burbujas desde auricula derecha a la izquierda, FiO,: fraccion inspirada de
oxigeno, CIA: comunicacion interauricular. A-a: alvéolo-arterial

Tratamiento

En las enfermedades del parénquima pulmonar o tumo-
res de la via aérea el tratamiento es el de la enfermedad
de base. Si el shunt es intracardiaco, el cierre de la CIA
se realiza con la colocacién percutdnea de un dispositi-
vo de Alplatzer o cirugia a cielo abierto*. La eleccion del
método depende del tamafio y caracteristicas de la CIA.

En el SHP, si bien se refieren diferentes opciones te-
rapéuticas, ninguna tiene un impacto sustancial en la
sobrevida®. Se utilizan vasoconstrictores (almitrina) o
inhibidores de la vasodilatacion (azul de metileno para
disminuir la produccién de ON) y en el tipo Il la
embolizacién selectiva. En casos refractarios con
hipoxemia severa, la indicacion es el trasplante hepati-
co*. En las f a-vp se realiza embolizacion y con menor
frecuencia se recurre a la cirugia®. Dado que las f a-vp
pueden ser multiples y no visibles, luego del tratamiento
puede persistir cierto grado de shunt con hipoxemia.

En pacientes con neuropatia autondémica se ha referi-
do la utilizacion de midrodine, agente selectivo alfa 1 aso-
ciado al aporte de sal y a drogas de accion mineralo-
corticoide, para mantener una volemia adecuada®.
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Ninguna accioén a que atienden muchos la aprueban todos, porque donde asisten malos y buenos,
no es posible la concordia y es forzosa la diferencia. Es violenta siempre la vitoria, porque le da la
mayor parte: vence el nimero, y no la razén. Este riesgo tienen las juntas populares, que las convoca
el primero grito, y las arrebata cualquiera demostracién. En ellas tiene méas parte el que se adelante
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