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Este artigo descreve um paciente que se apresentou com
quadro de hipoxemia e platipnéia e cujo Unico achado
na investigagao foi a presenca de um forame oval patente
com shunt direita-esquerda sem hipertensao pulmonar,
caracterizando uma sindrome rara conhecida como platipnéia-
ortodeoxia, de interessantes caracteristicas fisiopatolégicas e
com opgodes terapéuticas ainda nao totalmente definidas.

This article describes a patient presenting with dyspnea and platypnea
and whose only clinical finding was presence of patent foramen
ovale with a right to left shunt, without pulmonary hypertension,
characteristic of the rare Platypnea-Orthodeoxya Syndrome, with
very interesting pathophysiological findings and with therapeutic

alternatives not yet defined.

Casos de hipoxemia secunddria a shunt direita-esquerda
através de um forame oval patente, na auséncia de hipertensao
pulmonar, sdo raramente descritos na literatura, podendo
constituir o quadro de platipnéia-ortodeoxia'. Descreveremos
a seguir o caso de um paciente portador dessa rara situagao.
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Paciente do sexo masculino, 71 anos, branco, casado,
atendido na Emergéncia do Hospital de Clinicas de Porto
Alegre (HCPA) por dispnéia importante em repouso, sem
sintomas associados. Referia dispnéia progressiva ha 10 meses,
com aumento de intensidade ha 10 dias.

Na histéria médica pregressa referia: tabagismo dos 31
aos 35 anos; contusdo tordcica sem seqlelas hda 25 anos;
hipertensao arterial sistémica desde 1985 em tratamento
com amlodipina, hidroclortiazida e enalapril; dislipidemia
desde 1996 em uso de sinvastatina e doenga do refluxo
gastroesofagico em uso de omeprazol.

Ao exame fisico, apresentava-se consciente, orientado,
taquipnéico (FR = 28 irm), com Sat.O, = 88% em ar ambiente,
sentado. Apresentava PA = 140/80 mmHg, FC = 96 bpm, com
ritmo cardiaco regular, dois tempos, bulhas normofonéticas,
sem sopros. Os pulsos periféricos dos quatro membros eram
palpaveis e simétricos, com extremidades aquecidas e com
cianose. Nao apresentava outras alteragoes.

Os exames mostravam: gasometria arterial, em ar
ambiente, com pH = 7,53; pCO, = 24,9; HCO, = 20,3; PO,
= 51,7; Sat.0, = 90,5%; hematdcrito = 50%, hemoglobina
= 16,5 g/dl; leucograma e plaquetas normais; enzimas
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cardfacas normais; ECG sem alteragoes isquémicas; RX térax
com calcificagbes pleurais e angiotomografia de térax sem
evidéncias de tromboembolia pulmonar.

Evoluiu com piora progressiva da hipoxemia, necessitando
internacao no Centro de Terapia Intensiva (CTI), ventilagao
mecanica nao-invasiva, e posteriormente invasiva, com duas
tentativas sem sucesso de extubacao.

Prosseguindo a investigagao, foram realizadas: cintilografia
pulmonar perfusional, com baixa probabilidade para
tromboembolia pulmonar; Doppler de membros inferiores
sem evidéncias de trombose venosa profunda; tomografia
de térax de alta resolucao sem alteragdes que justificassem
o grau de hipoxemia; ecocardiograma transtoracico com
contraste aerado, mostrando aneurisma de septo interatrial,
com passagem intensa e precoce de contraste para cavidades
esquerdas, compativel com forame oval patente, sem evidéncias
de hipertensao arterial pulmonar, ventriculo esquerdo (VE)
hipertréfico, com déficit de relaxamento, fungao sistélica global
e segmentar preservadas e com fragao de ejecao (FE) = 66%;
ecocardiograma transesofagico, com Doppler, com evidéncias
de forame oval permeével com fluxo predominante direita-
esquerda, sem trombos intracavitarios; arteriografia pulmonar
com auséncia de shunt intrapulmonar.

Com a hipétese diagnéstica de hipoxemia secundaria ao
shunt direita-esquerda pelo forame oval patente, foi instalado
cateter de artéria pulmonar e foram coletadas gasometrias.
Posteriormente, foi realizado cateterismo cardiaco com
medida da saturagao de oxigénio nas diferentes camaras
cardiacas (tab. 1).
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Cateter de artéria Cateterismo

Parametro

pulmonar cardiaco
PSAP/PDAP 27/17 mmHg 26/8 mmHg
POAP 15 mmHg -
Pressao AD 11 mmHg 8 mmHg
Pressao AE - 11 mmHg
SO, AD 73% 76%
SO, Artéria o o
Pulmonar 70% 09%
SO, AE - 93%
SO, Arterial 98% 97%

PSAP — Pressao sistélica artéria pulmonar; PDAP — Pressao diastélica
artéria pulmonar; POAP — Pressao de oclusao da artéria pulmonar; AD
— Atrio direito; AE — Atrio esquerdo; SO, — Saturagao de oxigénio.

Tabela 1 - Valores de pressoes e saturagoes nas
diferentes camaras cardiacas

Como persistisse apresentando dessaturacdo quando
colocado em posicao sentada, e, com isso, necessitando
ainda de ventilagdo mecanica a despeito da auséncia de
um gradiente de pressao direita esquerda, o paciente foi
submetido a correcdo cirlrgica do forame oval patente
(atriosseptoplastia) (fig. 1). Alem do forame oval patente,
nenhuma outra alteracdo foi identificada no septo interatrial.
O paciente evoluiu com melhora importante de hipoxemia.
Foi extubado no primeiro pés-operatério, teve alta do CTl e
do hospital assintomatico, persistindo estdvel ha seis meses.

Fig. 1 - Forame oval visualizado no transoperatério.
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Discussao

Esse relato descreve um homem de 71 anos com quadro
clinico de platipnéia-ortodeoxia causado por shunt direita-
esquerda através de um forame oval patente sem aumento de
pressao na circulagdo pulmonar, e ilustra uma sindrome rara
com diagndstico que depende de um alto grau de suspeigao,
freqlientemente nao reconhecida. Nesse caso, a exemplo de
relatos anteriores, o diagndstico foi confirmado com realizagao
de ecocardiografia transesofdgica com uso de contraste, com
passagem precoce de bolhas, demonstrando a presenca
de shunt e documentando a presenga de comunicagao
interatrial. Posteriormente, realizou cateterismo cardiaco
direito e esquerdo que confirmou a presenga de pressoes
intracardiacas normais. A saturagdo arterial de oxigénio
mostrou-se adequada nessa avaliagdo, e os autores atribuem
tal achado a ventilagdo mecanica e ao dectbito do paciente,
tendo em vista que o paciente apresentava dessaturagdo
quando em posicao ereta, o que estd de acordo o quadro de
platipnéia-ortodeoxia.

A causa de shunt direita-esquerda com pressoes
intracardiacas normais através de uma comunicacao interatrial
ainda nao foi completamente esclarecida, e, apesar das mais
complexas ferramentas diagnosticas disponiveis, ainda resta
uma série de questoes acerca da fisiopatologia e do substrato
anatomofisiolégico que expliquem esse quadro'.

A sindrome clinica descrita como platipnéia-ortodeoxia
constitui-se em um quadro infreqliente, mas também
pouco valorizado, e apresenta-se com dispnéia e hipoxemia
associados a posicao supina e sentada e melhora sintomética
quando o paciente assume uma postura deitada. A primeira
descricao desse quadro foi feita por Burchell em 1949 e desde
entdo menos de uma centena de casos foi descrita®.

Sob condigboes normais, uma comunicagao interatrial
permite fluxo esquerda-direita, movido pelo gradiente
pressérico e por uma maior complacéncia das camaras direitas
em comparagdo com as esquerdas. Fluxo direita-esquerda
quando presente costuma acompanhar-se de alteracoes
presséricas na circulagao pulmonar (por exemplo, embolia
pulmonar macica, hipertensao pulmonar primaria), com
hipertensao pulmonar e inversao do gradiente pressérico para
direita-esquerda. Entretanto, alguns pacientes, como o aqui
descrito, nao apresentam aumento de pressao nas cdmaras
direitas, nem hipertensao pulmonar, fazendo com que o shunt
se de contra um gradiente de pressao”.

Existe uma série de tentativas de explicar esse fen6meno®”’.
Embora a pressao atrial média seja maior no étrio esquerdo do
que no &trio direito, significativas alteragbes desse gradiente
podem ocorrer no inicio da didstole e durante a contragao
isométrica do ventriculo direito. Essas alteragbes de gradiente
podem ser magnificadas em situagdes como inspiragao
profunda, Valsalva, embolia pulmonar, hipoxemia, doenga
pulmonar obstrutiva cronica grave, infarto de ventriculo
direito, pressao expiratoéria final positiva elevada em pacientes
em posigao sentada. Nesses casos, pode haver shunt direita-
esquerda na presenga de comunicagdo interatrial com
aneurisma de septo atrial e forame oval patente®.

O substrato anatémico para o shunt com pressoes normais
inclui, além de uma comunicacao interatrial que o permita,
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um fenémeno do fluxo’. Esse fendbmeno ocorreria por um
fluxo preferencial da cava inferior em direcao ao septo
interatrial, como parte de um padrédo circulatério prenatal
remanescente.

Além disso, a complacéncia das cavidades cardiacas direitas
parece se reduzir com a idade podendo gerar um fluxo
preferencial via comunicagao interatrial. Outros fenémenos
que parecem facilitar alteracoes no fluxo incluem distorgoes
na anatomia das relacoes entre a veia cava inferior e o septo
interatrial através de rotacao do coracdo no sentido anti-
horario e/ou desvio mediastinal, tendo como causas mais
frequientes pneumonectomia direita, derrame pericardico e
alteragbes na aorta ascendente’,

Outra abordagem que busca explicar as causas do
fenémeno de shunt diz respeito a aspectos da embriologia,
considerando o remodelamento atrial que ocorre apés a
incorporagao do seio venoso a sua estrutura e permite fluxos
independentes das veias cavas superior e inferior em diregao
ao septo interatrial, podendo ter, assim, participagao na génese
deste fendmeno’.

E fundamental que se busquem nesses substratos
anatomofisiol6gicos e em conceitos embriolégicos as origens
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