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RESUMEN

El sindrome de platipnea-ortodeoxia es una enti-
dad de diagnostico clinico y cuya confirmacion
se realiza mediante estudios de laboratorio. De-
bido a esta caracteristica, es fundamental la sos-
pecha clinica y en el abordaje inicial del paciente,
es indispensable realizar una historia clinica
completa y un examen fisico minucioso. Su
origen es un trastorno en la dinamica de la rela-
cion pulmonar ventilacion/perfusion (V/Q) y una
vez identificado, el abordaje diagnodstico debe ir
orientado a establecer la causa subyacente, para
brindar al paciente el tratamiento apropiado.

Para el presente trabajo, se realizd una revision
bibliografica sobre el sindrome de platipnea-
ortodeoxia, motivado por el caso de una paciente
de 73 afos, que consultd a nuestro hospital, con
un cuadro clinico consistente con embolismo
pulmonar (EP).

PALABRAS CLAVE

Embolismo pulmonar. Platipnea. Ortodeoxia.
Relacion ventilacion/perfusion.

ABSTRACT

The diagnosis of Platypnea-Orthodeoxia Syn-
drome is mainly clinical and should be con-
firmed by laboratory tests. Because of this fea-
ture, the clinical suspicious is the most important
fact in the assessment of the patient and the phy-
sician should perform an exhaustive clinical
history as well as physical examination. The
origin of this syndrome relies in a defect in the
ventilation/perfusion ratio and once identified,
the diagnostic assessment should be oriented to
establish the underlying cause and the most ap-
propriate treatment.
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For this article, a bibliographic revision was
performed about platypnea/orthodeoxia syn-
drome, because of the case of a 73 years old
female, who came to our hospital with a suspect-
ed pulmonary embolism.

KEY WORDS
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INTRODUCCION

En la practica diaria de la medicina existen sin-
tomas y signos que observamos con frecuencia y
que traducen patologias especificas por meca-
nismos fisiopatologicos bien conocidos. Uno de
estos sintomas corresponde a la ortopnea, la que
en la mayoria de los casos clinicos identificamos
sin duda alguna. Es frecuente ver este sintoma en
relacion a patologias cardiacas donde existe fallo
de bomba por disfuncion de cdmaras izquierdas
por diferentes tipos de patologias, como por
ejemplo en la insuficiencia cardiaca congestiva,
una patologia frecuente en el adulto mayor, lo
que conlleva a que frecuentemente tengamos
contacto con el sintoma antes mencionado dado
que se atiende un gran numero de pacientes de
ese grupo etario en salones de Medicina Interna.

Asi como existen sintomas y signos frecuentes
que reconocemos rapidamente, estan aquellos
que muchas veces no percibimos al recopilar la
historia clinica y examinar a un paciente, por lo
raro de su presentacion. Este es el caso del sin-
drome de platipnea-ortodeoxia.

El objetivo de este trabajo es el analizar el caso
de un paciente con sindrome de platipnea-
ortodeoxia asociado a un probable tromboembo-
lismo pulmonar. En nuestro pais, seria el primer
caso publicado de dicha patologia en la literatura
médica.

Resumen de caso clinico

Femenina de 73 afios con antecedentes de DM
tipo 2, HTA, EPOC estadio 2A. Consulta por
disnea de inicio stibito de un mes de evolucion
que se presentd posterior al levantarse rapida-
mente de su cama durante la madrugada. En la
valoracion inicial no se detect6 patologia al exa-
men fisico y el cuadro se atribuyé a un trastorno
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de ansiedad. La paciente persistio con disnea de
medianos esfuerzos, que se tornd progresiva
hasta disnea de reposo ocasional. Presentd cua-
dro sincopal y disnea de reposo, por lo que con-
sultdo al Servicio de Emergencias Médicas del
HSJD. Asoci6 tos no productiva y criodiaforesis.
Al examen fisico se encontrd taquicardia, ta-
quipnea y cianosis central. Se manejo entonces
como cardiopatia isquémica y se descartd trom-
boembolismo pulmonar. Fue egresada 2 dias
después.

Consultd de nuevo, con aumento de disnea de
reposo, criodiaforesis, lipotimia y cianosis cen-
tral. Se documentdé de nuevo taquicardia y ta-
quipnea. Los estudios de laboratorio y gabinete
demostraron: Gasometria arterial con alcalosis
respiratoria con hipoxemia en aire ambiente y
dimero D ++. El ECG mostré inversiones de
onda T en cara inferior y patron S;Q;Ts. Se deci-
di6é realizar gammagrafia pulmonar V/Q, que
resultd de baja probabilidad para EP. La troponi-
na I fue negativa.

En la evolucién, el EKG no mostré cambios con
respecto al realizado al ingreso. El TAC de torax
evidencié derrame pleural bilateral de predomi-
nio izquierdo.

Durante su hospitalizacion se documento6 platip-
nea. Se realizd gases arteriales de pie (pO, 55.6
mmHg y SatO; 91.8%) y en dectbito dorsal (pO,
66.2 mmHg y SatO, 94.3%), con lo que se con-
firma ortodeoxia. Dimero D cuantificado es
>4000 wg/ml. Se sospechd por clinica y datos de
laboratorio tromboembolismo pulmonar por lo
que se decide iniciar anticoagulacion con hepari-
na sodica intravenosa. Dos dias después la pa-
ciente refiere desaparicion de la platipnea y se
denota gasométricamente resolucion de la orto-
deoxia (sentada pO, 59.5 mmHg y SatO, 92.5%;
acostada pO, 62.7 mmHg y SatO, 92.5%). El
ecocardiograma report6 leve dilatacion de cavi-
dades derechas, minima insuficiencia mitral y
tricuspidea, sin datos de comunicacion interauri-
cular (CIA), fraccion de eyeccion del 60%, retar-
do en la relajacion diastélica tipo 1 e hiperten-
sion pulmonar moderada con 53 mmHg. Un
duplex de miembros inferiores no mostré datos
de TVP. No se realiz6 angiografia pulmonar.
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DISCUSION

Existen diferentes sintomas en relacion a la dis-
nea que se hace necesario recordar y aclarar
antes de profundizar en este sindrome:

* Disnea es la sensacion displacentera de fal-
ta de aire fuera de proporcion a las necesi-
dades ventilatorias esperadas para un nivel
de trabajo determinado.

* Ortopnea sec refiere a disnea en posicion
supina que alivia en posicion vertical.

* Trepopnea es la disnea cuando el paciente
esta en decubito lateral.

* Platipnea a la disnea que se desarrolla en
sedestacion o en bipedestacion y que mejo-
ra al colocarse en posicion de decubito su-
pino.

El término platipnea proviene del latin platys que
significa acostado y pnoe que se traduce como
respiracion'’. El sindrome en estudio estd con-
formado ademas por la palabra ortodeoxia que es
el hecho de que el paciente tenga una caida en la
saturacion de la hemoglobina cuando cambia de
una posicion supina a la posicion vertical".

Historia

El término de platipnea-ortodeoxia se acodd
hacia 1976, pero fue en 1949 cuando se hace la
primera descripcion de un paciente con platip-
nea-ortodeoxia por Burchell y su grupo de traba-
jo'”. En aquel momento se describié un paciente
con un defecto atrial septal, que mejor6 tanto de
la platipnea como de la ortodeoxia después del
cierre de un foramen oval persistente®.

En 1956 se describié 2 pacientes con disnea y
desaturacion de oxigeno al sentarse, quienes
tenian en comun un defecto atrial septal y una
neumonectomia unilateral®. Para ese entonces,
aun no se uso6 el término de platipnea, sino el de
"cianosis ortostatica".

El término platipnea se menciona por vez prime-
ra en 1969 cuando se document6 dicho fend-
meno en un paciente con enfermedad pulmonar
obstructiva cronica (EPOC) severa. Siete afios
mas tarde, se describid tres pacientes con mayor
hipoxemia en la posicion vertical comparada con
la posicion supina y se sugiere el término orto-
deoxia®. Estos tres pacientes manifestaban pla-
tipnea sin tener enfermedades pulmonares intrin-
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secas; fue entonces donde surgié el término que
da nombre a este sindrome. Uno de ellos tenia
multiples malformaciones arteriovenosas pulmo-
nares y los otros dos presentaban hepatopatia
cronica evolucionada®.

Para 1984, se hizo una de las mayores contribu-
ciones en este tema. Siete pacientes con el sin-
drome fueron reportados, y en la totalidad la
causa correspondié a comunicacion interauricu-
lar (CIA). Cuatro de ellos desarrollaron platip-
nea-ortodeoxia después de una neumonectomia,
dos después de embolismo pulmonar y el ultimo
no tenia otra causa evidente. En cinco de estos
siete pacientes, se realizé cierre quirtrgico de la
CIA, cuatro mejoraron en forma dramaética y el
quinto murié postoperatoriamente por infarto

- (6
cerebral masivo®.

CAUSAS

Pueden ser agrupadas en 4 grandes grupos:
¢ Cardiacas
*  Pulmonares
* Hepaéticas
*  Miscelaneas

Causas cardiacas

La causa mas comun de platipnea-ortodeoxia es
el cortocircuito intracardiaco de derecha a iz-
quierda, que usualmente corresponde a un fora-
men oval persistente (FOP)®”. Esto no es de
extrafar pues "la poblacion en riesgo" es enorme
ya que aproximadamente un 25% de la poblacion
general presenta este defecto cardiaco®™. Otros
defectos intracardiacos reportados en relacion al
sindrome en cuestion son defectos verdaderos del
septum atrial y aneurismas septales atriales®'?.
La condicién se torna manifiesta como conse-
cuencia de cambios anatdomicos después de ciru-
gia pulmonar (neumonectomia o lobectomia, en
especial en neumonectomias derechas) o de
desarrollo de xifoescoliosis, aneurisma adrtico o
elongacion aortica' '),

Se ha reportado otras condiciones que producen
platipnea en presencia de un FOP como derrame
pericardico, pericarditis constrictiva, enfermedad
endomiocardica eosinofilica, paralisis de hemi-
diafragma idiopatica, compresion de cavidades
cardiacas derechas por quiste hidatidico hepatico
y trauma cerrado de torax®**®. Tipicamente en
todas las causas cardiacas, el paciente tiene pre-
siones normales de la arteria pulmonar".
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Aun los mecanismos exactos por los que se pre-
sentan la platipnea y la ortodeoxia permanecen
sin ser claramente explicados. Se ha propuesto
diversos mecanismos dependiendo de las carac-
teristicas particulares de cada caso. Dentro de las
hipétesis propuestas, la explicacion mas amplia-
mente aceptada hasta el momento es que una
distensibilidad diastolica desigual se ha generado
entre las camaras derechas y las izquierdas. Co-
mo resultado de este fendémeno, la sangre fluye
de un atrio derecho relativamente "rigido" a uno
izquierdo mas distensible, contrario a lo que

sucede en el adulto sano®.

La alteracion en la distensibilidad puede ser
producida por enfermedades que dafien el endo-
cardio, ademas estudios de cateterizacion cardia-
ca demostraron desaturacion arterial de oxigeno
asociado a aumento del cortocircuito de derecha
a izquierda, al colocar al paciente en posicion
vertical. La ausencia de gradiente de presiones
entre la auricula derecha y la izquierda tanto en
posiciéon supina como sentado, indica que la
ortodeoxia resulta de un aumento en el flujo de
sangre de la vena cava inferior al atrio izquierdo,
causado por distorsion mecanica del septum
interauricular®”.

La neumonectomia puede afectar el vaciado del
atrio derecho al cambiar la relacion de distensibi-
lidad entre el ventriculo derecho y el ventriculo
izquierdo, haciendo del derecho uno menos dis-
tensible de lo normal'®. Cheng propuso que
existen dos componentes: uno anatomico que
debe coexistir con uno funcional, para que se
presente esta alteracion en la hemodinamia®®®.

Causas pulmonares

El primer caso de platipnea-ortodeoxia en el que
se describié a un paciente con EPOC brind6 un
explicacion aceptable®. Existen tres presiones
que determinan el flujo sanguineo:

*  Presion de la arteria pulmonar (pAP)
*  Presion de la vena pulmonar (pVP) y
*  Presion alveolar (pAv).

En un pulmén normal, el flujo sanguineo regio-
nal depende de la interrelaciones entre estas
presiones. Si la pAv es mayor que la pAP, el
flujo cesa (zona I). Si la pAv es menor que la
pAP pero mayor que pVP, el flujo dependera de
la presion transmural de arteria pulmonar-alveolo
(zona II). Si la pAv es menor que la pVP, el flujo
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dependera del gradiente de presiones entre arteria
y vena pulmonares (zona III).

En un pulmén normal, el flujo sanguineo en las
bases es mayor que en los apices debido a afec-
tos de la gravedad, mientras que la presion alveo-
lar permanece relativamente constante a través
de todo el pulmon.

Figura 1. Representacion esquematica del com-
portamiento dinamico normal de la relaciéon venti-
lacion/perfusion en las diferentes regiones pulmo-
nares.

Perfusion
------ . Ventilacion

V/Q<1

- I

En varias enfermedades pulmonares, se aumenta
sustancialmente la presion alveolar lo que genera
un fenémeno de zona I difusa, y por tanto, un
desbalance en la relacion V/Q, con relaciones
mayores a uno (espacio muerto fisiologico). Se
propone que al colocar al paciente en posicion
vertical, se aumentara este fendmeno, en especial
en las zonas apicales, debido a una caida de la
presion en la arteria pulmonar llevando a una
compresion de los capilares pulmonares por el
aumento tan marcado de la pAv. Este proceso
genera disnea e hiperventilacion, lo que lleva a
mas atrape aéreo dando como resultado un circu-
lo vicioso. El desbalance V/Q fue demostrado
usando un examen isotopico'”.
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Figura 2. Representacion esquematica del com-
portamiento dinamico de la relacion ventila-
cion/perfusion en las diferentes regiones pulmona-
res, en pacientes con neumopatias que aumentan
significativamente la pAv.

T

V/iQ>1

VIQ=1

Perfusion =
Ventilacion

V/iQ<1

- I

Como causas pulmonares de platipnea-
ortodeoxia se encuentran los tumores de via
respiratoria superior (carcinoma laringeo), la
bronquitis post-radiacion con estenosis bronquial
consecuente, neumonia necrotizante con nume-
rosos neumatoceles, alveolitis fibrosante cripto-
génica y malformaciones arteriovenosas basales
pulmonares®**¥. En 2004 se report6 el caso de
un paciente con EPOC y embolismo pulmonar
multiple que no respondi6 a la terapia usual de
EPOC pero que rapidamente mejord de la platip-
nea y ortodeoxia después de la anticoagulacion

Causas hepdticas

Se ha estimado que entre un 15 a 45% de los
pacientes cirroticos estdn hipoxémicos sin en-
fermedad cardiopulmonar aparente®”. El sin-
drome hepatopulmonar (SHP) es una triada de
enfermedad hepatica evolucionada, aumento del
gradiente alveolo-capilar y dilataciones vascula-
res intrapulmonares. Se ha realizado estudios que
demostraron la existencia del SHP en 17.5% de
los pacientes con cirrosis, 13.3% de los pacientes
con fibrosis portal no cirrética y 10% de los que
presentan obstruccion de la vena porta extrahepa-
tica®. Ademas el SHP puede ser una manifesta-
cion transitoria de la hepatitis por virus A no
fulminante®®®.

Se cuenta hasta el momento con los criterios

diagnoésticos de Rodriguez-Roisin para el sin-
drome hepatopulmonar®®”:
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1. Presencia de enfermedad hepatica cro-
nica. No es indispensable una disfun-
cion hepatica severa.

2. Ausencia de enfermedad cardiopulmo-
nar intrinseca, con radiografia de torax
normal o con borramientos nodulares
basales.

3. Anormalidades en el intercambio gaseo-
so pulmonar manifestadas como un gra-
diente A-a de oxigeno > 20mmHg con o
sin hipoxemia.

4. La aparicion extrapulmonar de microes-
feras radiomarcadas endovenosas o un
ecocardiograma en que se utilice con-
traste sugestivos de anormalidades vas-
culares intrapulmonares.

Ademas puede encontrarse otras alteraciones que
no son consideradas como criterios diagnosticos.
Estas son:
e caida en la capacidad de difusion
e disnea, con o sin platipnea y ortodeoxia
e aumento en el gasto cardiaco y presio-
nes vasculares pulmonares reducidas
* poco o ningin aumento en la resistencia
vascular pulmonar cuando el paciente
respira mezclas bajas en oxigeno.

La hipoxemia en el SHP presenta varias causas:
cortocircuitos difusos producidos por dilatacio-
nes intrapulmonares precapilares y capilares,
impedimento para la vasoconstricciéon hipdxica
refleja, desbalance V/Q, derrame pleural y dis-
funcién diafragmatica. La presencia de un estado
hiperdinamico y una resistencia pulmonar baja
produce un transito mas rapido de la sangre
"desoxigenada" a la circulacion sistémica. Por
efecto de la gravedad, cuando el paciente se
coloca en posicion vertical se incrementa el flujo

al lecho vascular basal precapilar dilatado".

Causas miscelaneas

Se ha reportado casos relacionados a disautono-

mias tanto por enfermedad de Parkinson como
. g (138

por disautonomia diabética' Y.

ABORDAJE Y ESTUDIOS

Cuando se enfrenta en la practica clinica a un
paciente con disnea que no responde de la mane-
ra esperada a las medidas iniciales en el manejo
o con hipoxemia refractaria debe de descartarse
la posibilidad del sindrome de platipnea-
ortodeoxia, pues solo un alto grado de sospecha
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llevara a establecer este diagndstico. El primer
paso consiste en establecer con mera semiologia
la platipnea. Seguido a esto, se deben realizar
gasometrias arteriales tanto en la posicion supina
como en la vertical para lograr determinar la
existencia de la ortodeoxia. Se ha propuesto en
otras publicaciones que el siguiente paso es des-
cartar un cortocircuito de derecha a izquierda
intracardiaco, ya que esta es la causa mas repor-
tada hasta el momento. Esto se puede saber con
la realizacién de un ecocardiograma transtoraci-
co, 0 aun mas sensible uno transesofagico (con o
sin realce por contraste).

Si no se puedo detectar un cortocircuito intracar-
diaco, el proximo escalafon es establecer la pre-
sencia de un cortocircuito intrapulmonar "verda-
dero", lo cual se puede conseguir por ecocardio-
grafia con contraste, rastreo con macroagregados
de albumina marcada con Tc”™, o arteriografia
pulmonar. La escogencia de la modalidad de
diagnéstico por imagen dependera de cada caso,
individualizando las condiciones del paciente y
del centro de atencion.

TRATAMIENTO

El tratamiento del sindrome platipnea-ortodeoxia
depende de la causa subyacente. Usualmente el
tratamiento definitivo, si es posible, lleva a la
mejoria sintomatica rapidamente.

Se ha reportado mejoria sintoméatica con el uso
de fluidoterapia en algunos pacientes®”*?.

En términos generales, el tratamiento de eleccion
de un cortocircuito intracardiaco es el cierre
quirargico del mismo"*'*'®. Actualmente se
puede recurrir a técnicas menos invasivas que
también han resultado exitosas, como lo son las

diferentes formas de cierre por via transcaté-
tor2841.42)

En relacion al sindrome hepatopulmonar, los
diferentes tratamientos médicos han sido des-
alentadores y no han mostrado eficacia en mejo-
rar la platipnea. Tratamientos estandares como la
espironolactona pueden empeorar el problema.
El tratamiento médico aceptado consiste en O,
suplementario y diuréticos a dosis bajas en pa-
cientes edematosos. Se ha planteado que los
pacientes con sindrome hepatopulmonar deben
su problema vascular pulmonar a niveles eleva-
dos de 6xido nitrico (ON) generado por endoto-
xinas absorbidas por el intestino y que el trata-
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miento con norfloxacina reduce la endoto-

xinemia y por tanto la produccion de 6xido nitri-
(43)
co

Alrededor del 80% de los pacientes con sindro-
me hepatopulmonar mejora la oxigenacion des-
pués de trasplante de higado, por lo que hipoxe-
mia creciente se ha usado como parametro de
trasplante hepatico™”. Para pacientes en espera
de trasplante o aquellos que no seran trasplanta-
dos, se puede realizar una derivacion porto-
sistémica intrahepatica™®. Se us6é emboloterapia
en forma exitosa en una paciente que no mejoro
los sintomas después del trasplante hepatico®.

En Ia literatura, se describi6 el caso de un pacien-
te de 80 afios con antecedentes de EPOC y car-
diopatia isquémica que presentd platipnea-
ortodeoxia secundario a probable embolismo

pulmonar que mejord rapidamente con anticoa-
gulacion usando heparina no fraccionada endo-

VCIIOSEI(I).

CONCLUSIONES

El sindrome de platipnea/ortodeoxia es una enti-
dad de diagnostico clinico, pero su confirmacion
es mediante estudios de laboratorio y gabinete.

La sospecha inicial es fundamental y, una vez
establecido el diagnostico, es necesario realizar
el trabajo diagndstico optimo, con el fin de esta-
blecer la causa subyacente, dado que solamente
el tratamiento adecuado de la misma, dara opor-
tunidad de recuperacion al paciente.

La causa mas comun de este sindrome es la pre-
sencia de un cortocircuito intracardiaco derecha-
izquierda, como el que se observa en pacientes
con persistencia del foramen oval. Otras causas
pueden ser trastornos pulmonares (como las
malformaciones arteriovenosas o el embolismo
pulmonar), hepatopatias (como el sindrome he-
patopulmonar) y otras causas poco frecuentes,
como algunos casos descritos en pacientes con
disautonomias.
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