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RELATO DE CASO

Sindrome de platipneia-ortodedxia em aorta

ectasica: relato de caso e revisao da literatura

Platypnea-orthodeoxia syndrome in patients presenting enlarged

aortic root: case report and literature review

RESUMO

Descrevemos aqui o caso de um pa-
ciente que, ao assumir posicoes de ortos-
tatismo, apresentava hipoxemia e disfun-
¢ao ventilatéria grave. Embora a gravi-
dade dos sintomas tenha determinado a
necessidade de internacio em ambiente
de terapia intensiva, os exames iniciais
identificaram apenas a presenca de ecta-
sia da aorta, sem, no entanto, justificar
o quadro. A associacio dessas manifesta-
¢oes a uma etiologia incomum, o shunt

intracardfaco, caracterizou o diagndstico
da sindrome de platipneia-ortodedxia.
A revisao da literatura demonstra que,
com o avanco dos métodos de investi-
gacdo, houve progressivo aumento na
identificagao desse quadro, devendo essa
associagdo fazer parte do diagnéstico di-
ferencial de dispneia em pacientes com
aorta ectdsica.

Descritores: Doencas da aorta;
Insuficiéncia respiratdria; Defeitos do
septo  cardiaco; Aneurisma adrtico;

Relatos de casos

INTRODUGAO

Dispneia e hipoxemia acentuadas pela posicdo ortostdticas sao eventos raros,
muitas vezes relacionados a doengas pulmonares ou shunts intracardfacos.!?
O presente relato descreve a investigacdo e o diagndstico de uma etiologia
incomum: shunt intracardfaco secunddrio a fatores anatdmicos adquiridos,
caracterizando a sindrome de platipneia-ortodedxia.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 86 anos, com queixa de dispneia, tosse produtiva
e dor tordcica dorsal, nao ventilatério-dependente e sem irradiagao, com qua-
dro progressivo hd mais de 7 dias. Apresentava saturagio de 89% em ar ambien-
te, sem alteracdes no exame fisico. Os exames laboratoriais estavam dentro da
normalidade, assim como seu eletrocardiograma e seu radiograma de térax. A
suspeita inicial foi de infecgdo respiratéria, iniciando antibioticoterapia e, apds
estabilizacio, ela foi transferida para a unidade de internagao.

Na unidade de internagio, apresentou insuficiéncia respiratéria hipoxémi-
ca, necessitando transferéncia a unidade de terapia intensiva (UTI) e ventila-
¢30 mecanica invasiva. Realizou tomografia computadorizada (TC) de tdrax
e angio-TC pulmonar, que nao evidenciaram tromboembolismo pulmonar e
nem qualquer alteragio que justificasse o quadro. Prosseguiu-se a investiga-
¢d0, com ecocardiograma transtordcico, que identificou ventriculo esquerdo
hipertréfico, fragao de e¢jecao de 68%, padrio de relaxamento alterado, dtrio



esquerdo com dimensées aumentadas (4,7mm), ectasia
de aorta ascendente com didmetro interno de 45mm, val-
vula adrtica com leve regurgitagdo e discreta regurgitacio
tricispide, com gradiente ventriculo direito/4trio direito
estimado em 35mmHg. A hipStese diagnéstica foi de uma
insuficiéncia cardfaca diastélica descompensada por um
quadro infeccioso. A paciente evoluiu com rdpida melho-
ra, recebendo alta da UTTI.

Seguindo a investigagio, ela foi submetida a um ca-
teterismo cardiaco, que visualizou corondrias normais e
descartou hipertensio arterial pulmonar.

Contudo, apds 48 horas, a paciente apresentou novo
episédio de insuficiéncia respiratéria hipoxémica, sendo
entio manejada na UTI com ventilagdo mecinica nio in-
vasiva. Chamava aten¢io, nesse momento, a piora mar-
cada da hipoxemia e da disfuncio ventilatéria quando a
paciente assumia a posi¢io sentada ou maiores graus de
ortostatismo. Essa piora foi confirmada por meio da coleta
de gasometrias arteriais nas duas posi¢des, com marcada
dessaturacio ortostética (Tabela 1).

Tabela 1 - Resultado das gasometrias arteriais sequenciais, coletadas quando a
paciente assumia diferentes posigoes

Posigao supina Posigao sentada
Pa0, (mmHg) 116 65
Saturagéo de oxigénio (%) 100 96
04 04

Concentragéo de 0,

Aventada a possibilidade de hipoxemia secunddria a
shunt direito-esquerdo, procedeu-se a um ecocardiograma
transesofdgico com Doppler (ETE), em posi¢iao supina
e com a cabeceira inclinada a 45°. Esse exame, além do
achado de aorta ectdsica, revelou a presenca de um aneu-
risma de septo interatrial e de um forame oval patente
(FOP), com fluxo significativo e precoce de microbolhas,
do dtrio direito para o esquerdo. Durante a avaliagao, foi
observado que esse fluxo apresentava significativo aumen-
to quando a cabeceira da paciente era elevada (Figura 1).

Apés o diagnéstico de sindrome de platipneia-ortode-
Oxia, a paciente foi submetida ao fechamento percutineo
do FOP. Ela teve boa evolugio clinica e alta hospitalar
assintomadtica poucos dias apds o procedimento.

DISCUSSAO

Relatamosaquio caso clinico de uma paciente comacen-
tuacdo postural doumshuntintracardiacodireito-esquerdo,
configurando a sindrome de platipneia-ortodedxia, carac-
terizada por dispneia e hipoxemia exacerbadas ou desenca-
deadas pelo ortostatismo. Essa sindrome é causada por um
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Figura 1 - Ecocardiograma transesofagico. Septo interatrial aneurismatico com
ampla permeabilidade ao contraste de microbolhas.

ndmero limitado de condi¢oes clinicas, que determinam
shunt arteriovenoso pulmonar (malformacio arterioveno-
sa e sindrome hepatopulmonar) ou shunt direito-esquerdo
intracardfaco (FOP e/ou defeitos do septo interatrial
relacionados).®?

A prevaléncia dessa sindrome ¢ subestimada, pois sua
identificagao exige alto grau de suspeicio. Todavia, tes-
tes relativamente simples (comparagio de gasometrias
arteriais coletadas em diferentes posicoes do paciente)
podem firmar o diagndstico, em associagdo com uma
correta valorizacio das informagoes clinicas.!"? Além disso,
o shunt intracardiaco direita-esquerda deve ser avaliado
por um ecocardiograma transesofdgico, com contraste na
posicio supina e ortostdtica, sendo esta uma modalidade
minimamente invasiva e relativamente sensivel para o
diagndstico.>

O FOP geralmente ¢ assintomdtico (uma vez que
as pressoes do dtrio esquerdo tendem a manté-lo fecha-
do, por um mecanismo valvular do septum secundum) e
encontrado em até 30% da populagio adulta.® No en-
tanto, em situagdes de aumento das pressdes nas cAmaras
direitas ou de uma reorientagio do fluxo venoso em
diregao a face do FOD, voltada para o dtrio direito, pode
ocorrer shunt direito-esquerdo. Nos casos em que o shunt
se deve a alteragées do gradiente pressérico (pressoes no
dtrio direito maiores que no esquerdo), tanto a dispneia
quanto a hipoxemia nio sao influenciadas pela posicao do
paciente.”

Na sindrome de platipneia-ortodeéxia, o shunt
direito-esquerdo nao estd relacionado a elevagdes das
pressoes nas ciAmaras direitas. Para que ele ocorra, é
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necessdria a existéncia de outros fatores capazes de alterar
as relagdes anatdmicas intracardiacas e que orientem o
fluxo venoso em direcdo ao septo interatrial, determinando
que o sangue venoso atravesse o FOP em dire¢do ao dtrio
esquerdo. Dessa forma, o shunt interatrial é determinado
ou potencializado pelo ortostatismo, manifestando-se nas
queixas de platipneia-ortodedxia.>*”

Ha4 dois grupos de fatores anatémicos propostos que,
coexistindo com o FOP, podem determinar shunt intracar-
diaco com pressdes normais: os congénitos (mecanismos
persistentes da circulagao fetal) e os adquiridos. Do pri-
meiro grupo, hd exemplos como a rede de Chiari e a
redundéncia da vilvula de Eustdquio (presente na face
anteroinferior da veia cava inferior). Dentre os fatores
adquiridos, foram descritos: pneumonectomia, atelectasia,
paralisia do diafragma, cifoescoliose e ectasia/aneurisma
da raiz da aorta.®*® Teoricamente, o remodelamento do
mediastino que ocorre nos fatores adquiridos alteraria a
conformagio (tendendo a esticar) e a posi¢ao do septo in-
teratrial, favorecendo a passagem de sangue da direita para
a esquerda na presenga do FOP. Assim, o ortostatismo
contribuiria para o direcionamento do fluxo sanguineo da
veia cava inferior para o septo interatrial, ampliando, dessa
maneira, o shunt.®%?

A associagio entre a ectasia da raiz da aorta e o desen-
volvimento do shunt direto-esquerdo foi descrita em di-
versas populagoes.*>? Em 2005, Eicher et al. avaliaram
retrospectivamente uma série de 19 pacientes com a sin-
drome de platipneia-ortodedxia por shunt intracardiaco e
encontraram a presenga de dilata¢io da raiz da aorta em
63% deles.® Os investigadores expuseram ainda que, em
42% dos casos, nao havia nenhuma outra alteragio tora-
copulmonar que pudesse justificar a sindrome; a ectasia
da raiz da aorta era, portanto, o Unico provével agente
etioldgico.® Em 2007, Bertaux et al. descreveram alte-
ragoes na conformacio, no tamanho e na mobilidade do

septo interatrial determinadas pela presenca de aneurisma
da raiz da aorta em um estudo prospectivo.”’ Bertaux et
al. verificaram que, quanto maior a dilata¢io da raiz da
aorta, menor e mais mével se torna o septo interatrial e
que isso, na presenca de FOP, permitiria e potencializaria
(proporcionalmente ao tamanho da ectasia) o shunt
direito-esquerdo.”

A sindrome de platipneia-ortodedxia prejudica de so-
bremaneira a qualidade de vida dos pacientes. Nessa me-
dida, a reparagao do defeito do septo interatrial ¢ funda-
mental para o alivio dos sintomas. Na literatura, tanto o
tratamento percutdneo quanto o cirdrgico sao apontados
como eficazes. Entretanto, o fechamento percutineo do
FOP estd associado a altas taxas de sucesso na implanta¢ao
da prétese e a baixo risco de complicacoes."” Essa técnica
pode ser a mais indicada em algumas situagoes, como, no
caso de nossa paciente, pois evita a morbimortalidade e os
maiores custos associados a uma cirurgia cardfaca aberta.

CONCLUSAO

A sindrome de platipneia-ortodedxia secunddria a um
shuntdireito-esquerdo, na auséncia de aumento de pressoes
nas cAmaras cardfacas, ¢ um evento presumivelmente
subdiagnosticado. Ressaltamos que um dos mecanismos
fisiopatolégicos propostos, a ectasia da raiz da aorta,
apresenta alta prevaléncia, além de tendéncia de aumento
progressivo. Assim, essa sindrome deve ser considerada
no diagnéstico diferencial das causas de hipoxemia e
disfungio ventilatéria em pacientes com aorta ectdsica.
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ABSTRACT

We describe herein a case of a patient who, when in
orthostatic positions, had severe hypoxemia and ventilatory
dysfunction. Although the severity of symptoms required
hospitalization in an intensive care setting, the initial tests only
identified the presence of enlarged aortic root, which did not
explain the condition. The association of these events with an
unusual etiology, namely intracardiac shunt, characterized the
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diagnosis of platypnea-orthodeoxia syndrome. The literature
review shows that, with advancing research methods, there was
a progressive increase in the identification of this condition, and
this association should be part of the differential diagnosis of
dyspnea in patients with enlarged aortic root.

Keywords: Aortic diseases; Respiratory insufficiency; Heart
septal defects; Aortic aneurysm; Case reports
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