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Introducao

A sindrome de ortodeoxia-platipneia (SOP) é uma
condigao clinica rara caracterizada por dispneia na posicao
ereta que alivia na posigao supina (platipneia) associada a
dessaturagao de oxigénio na posicao ereta (ortodeoxia).’
O diagndstico de SOP requer dois dos seguintes critérios:
1) ortodeoxia, 2) platipneia, 3) presenga de comunicagao
interatrial, 4) shunt da direita para a esquerda e 5) auséncia
de hipertensao arterial pulmonar ou hipertensao atrial
direita."? A SOP pode ter origem no coragao, pulmoes,
abdome, ou em outros locais em decorréncia de um
shunt intracardiaco (SOP cardiaca) ou intrapulmonar, ou
um desequilibrio de ventilagao-perfusao." Porém, uma
malformacdo venovenosa (MVV) como causa de SOP
cardiaca nao foi até hoje relatada na literatura.’

N6s relatamos aqui o caso de uma paciente com 24 anos
de idade que apresentou SOP cardiaca devido a uma MVV.
A sindrome surgiu insidiosamente 16 anos ap6s uma derivacao
cavopulmonar total (DCPT) com conduto extracardiaco
para corregao de malformagdes cardiovasculares congénitas
complexas e foi tratada com sucesso com oclusao percutanea
transvenosa com mola.

Relato do Caso

Uma paciente de 24 anos de idade relatou que
no Gltimo més passou a bocejar com frequéncia ao
permanecer em pé no local de trabalho. Seus labios ficavam
ocasionalmente cianéticos, conforme observado pela
sua mae. A paciente havia sido submetida a DCPT com
conduto extracardiaco aos 8 anos de idade devido a diversas
malformagdes cardiovasculares congénitas complexas,
incluindo heterotaxia/asplenia/isomerismo atrial direito, veia
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cava superior bilateral, atrio comum, valva atrioventricular
comum, dupla via de entrada e dupla via de saida do
ventriculo esquerdo, d-transposicao das grandes artérias,
estenose pulmonar supravalvar, arco aértico esquerdo e
drenagem venosa pulmonar anémala total.

Durante avaliagdo ambulatorial, a paciente apresentou
ortodeoxia detectada por oximetria de pulso, com uma
saturacao de oxigénio (SpO,) de 96% na posicdo supina
e 88% na posicao ereta. Nao se observou platipneia na
avaliacdo. Com suspeita diagndstica de malformagao
arteriovenosa pulmonar (MAVP) ap6s DCPT, a paciente foi
admitida para avaliagao adicional e tratamento.

No momento da internagdo, a paciente pesava 63 kg e
sua altura era de 166 cm. Ela apresentou pressao arterial de
120/71 mmHg, frequéncia de pulso de 88 batimentos/min e
frequéncia respiratdria de 20 respiragoes/min. Testes laboratoriais
mostraram um nivel de hemoglobina de 15,6 g/dL, e fungao
hepética e testes de coagulagdo normais. Uma radiografia simples
de tdrax e um eletrocardiograma nao ofereceram informagoes
adicionais sobre a causa da ortodeoxia.

Um cateterismo cardfaco, realizado apds consentimento
informado da paciente, mostrou uma SpO, de 93% na aorta
ascendente. A pressao sistdlica de pico na veia cava inferior, no
conduto da DCPT, na veia cava superior esquerda e nos ramos
das artérias pulmonares foram todos de 16 mmHg. A pressao
capilar pulmonar foi de 13 mmHg, a pressao diastélica final do
ventriculo esquerdo foi de 9 mmHg e o gradiente transpulmonar
foi de 7 mmHg. Uma angiografia mostrou trés veias sistémicas
andmalas correspondentes a uma MVV drenando em sequéncia
a partir da veia cava inferior, veia hepatica, veias pulmonares e
atrio venoso pulmonar (trio esquerdo funcional) (Figuras 1A
e 1B). Esta MVV simulava um shunt da direita para a esquerda,
levando a dessaturagao de oxigénio.

Foi realizada entao uma oclusdo percutanea transvenosa
com mola que evoluiu sem intercorréncias. Apés o
procedimento, uma angiografia da veia cava inferior mostrou
oclusdo completa da MVV (Figuras 1C e 1D). Apés 12 meses
de seguimento, a paciente relatou desaparecimento do
bocejo-ortodeoxia, e uma mudanga postural ndo demonstrou
dessaturacao de oxigénio nas posigdes ereta e supina, com
SpO, de ~92-96% (> 90%).

Discussao

A Tabela 1 resume a definicdo, os mecanismos e as
etiologias, e os critérios para diagnéstico da SOP.



Lee e Chiu
Sindrome de ortodeoxia-platipneia

Relato de Caso

Figura 1 - Nova sindrome de ortodeoxia-platipneia devido a uma malformagéo venovenosa (1A e 1B). Angiografia mostrando trés canais venosos sistémicos anémalos
(malformagées venovenosas) drenando em sequéncia das veias cava inferior, hepatica, pulmonares e do &trio venoso pulmonar (atrio esquerdo funcional). Os nimeros
com as setas apontam para as malformagdes venovenosas, a estrela vazia indica a conexéo cavopulmonar total, e a estrela cheia mostra o atrio venoso pulmonar (1C
e 1D). Angiografia de veia cava inferior apos embolizagéo percutanea transvenosa com mola mostrando completa obliteragdo da malformagéo venovenosa.

Seis implicagbes devem ser destacadas no presente caso.

Em primeiro lugar, a apresentagdo da paciente foi
insidiosa com bocejo-ortodeoxia 16 anos ap6s uma DCPT.
Desta maneira, uma angiografia foi indicada para discriminar
as causas subjacentes da dessaturagao de oxigénio, incluindo
obstrugdo/estenose da DCPT ou de artérias pulmonares,
hipertensao arterial pulmonar relacionada a um aumento na
resisténcia arterial pulmonar, trombose de veia cava superior
e desenvolvimento de MAVP ou MVV.

Segundo, a nossa paciente nao apresentava histéria de

platipneia no passado ou quando procurou atendimento
pelo problema abordado neste caso. Tendo em vista a alta

incidéncia de MAVP e shunt interatrial apés a cirurgia de
Fontan® (43% e 57%, respectivamente), a SOP nao é uma
complicagao incomum. De fato, a SOP emergiu como uma
complicagdo em oito pacientes com MAVP/shunt intra-atrial
que foram submetidos a cirurgia de Fontan, porém nenhum
deles apresentava MVV?. Um desses pacientes apresentava
platipneia e os outros trés apresentavam ortodeoxia,’
0 que mostra que nem todos os pacientes apresentam
simultaneamente platipneia e ortodeoxia, e a detecgdo
destas manifestacoes somente é possivel com um teste
de mudanca postural.® A platipneia pode ser dificil de ser
identificada sem uma avaliacdo cuidadosa da dispneia,®
enquanto que a ortodeoxia pode ser mascarada por uma
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Tabela 1 - Sindrome de ortodeoxia-platipneia

Sindrome de ortodeoxia-platipneia

Platipneia: dispneia observada na posicéo ereta e aliviada na posicéo supina
Ortodeoxia: dessaturagao de oxigénio observada na posicao ereta

[1] CIA, [2] Shunt AD-AE, [3] Auséncia de HAP/HAD, [4] Platipneia, [5] Ortodeoxia
[1] Shunt AD-AE intracardiaco (forame oval patente, DSA, ASA)

Definigao'?

Critérios*!?
Mecanismos'?
a. Shunt AD-AE sem gradiente de pressao

- Etiologias: Aneurisma de aorta, tamponamento cardiaco, derrame pericardico, pericardite constritiva, pneumonectomia,

diminuigéo da complacéncia do AD devido a infarto agudo do miocérdio, valvula de Eustaquio proeminente ou

rede de Chiari ampla, cifose, lipomatose de AD, mixoma de AD, etc.

b. Shunt AD-AE com gradiente de presséo
- Etiologias:
[2] Shunt intrapulmonar direita—esquerda
- Etiologias:
[3] Desequilibrio de ventilagéo-perfuséo

- Etiologias:

TEP, HAP idiopatica, hidrotérax a direita, HAP associada a DPC, pneumonectomia, etc.

MAVP, SHP, sindrome de Osler-Weber-Rendu, etc.

Enfisema, DPOC, toxicidade por amiodarona, disfungdo autonémica, SHP, etc.

AD: Atrio direito; AE: Atrio esquerdo; ASA: Aneurisma de septo interatrial; CIA: Comunicagdo interatrial; DPC: Doenga pulmonar cronica; DPOC: Doenga pulmonar
obstrutiva cronica; DAS: Defeito do septo atrial, FOP: Forame oval patente; HAD: Hipertensdo atrial direita; HAP: Hipertenséo arterial pulmonar; MAVP: Malformagéo
arteriovenosa pulmonar; SHP: Sindrome hepatopulmonar, TEP: Tromboembolismo pulmonar.

* Dois destes cinco critérios estabelecem o diagnéstico de sindrome de ortodeoxia-platipneia™?.

profunda cianose ouaté mesmo passar despercebida devido
a uma dessaturagao sutil na posigao vertical, como no caso
nossa paciente cuja SpO, era de 88%.

Pacientes com SOP apresentam ocasionalmente apenas
fadiga* e ndo platipneia. Além disso, uma avaliacdo da nossa
paciente com a classificacao funcional da New York Heart
Association (NYHA) foi limitada devido a leve dessaturacdo
de oxigénio na posicao vertical (ortodeoxia). Assim, tanto
a semiologia quanto a oximetria foram fundamentais na
avaliagdo inicial desta paciente que apresentava bocejos na
posicao ereta e ortodeoxia. N6s inicialmente consideramos
que a queixa do bocejo poderia ser simplesmente um
sintoma sutil de fadiga. No entanto, o bocejo-ortodeoxia era
uma manifestacdo da SOP que mais tarde foi identificada
como decorrente da presenga de uma MVV como patologia
cardiovascular subjacente.

Terceiro, uma MVV pode causar dessaturagao de oxigénio
em vdrias cardiopatias congénitas ciandticas apds cirurgia
de Glenn bidirecional (CGB), com taxas de incidéncia entre
31-33%.>° A presenca de MAVP ndo deve impedir uma
avaliacdo angiografica das veias cavas para estabelecimento
do diagnéstico da MVV. E dificil detectar uma MVV
antes da cirurgia de Fontan,” e a malformagao pode se
tornar hemodinamicamente importante apenas apds este
procedimento.” A angiografia das veias cavas com teste de
oclusdao com baldo no coletor distal da MVV pode oferecer
uma melhor visualizacdo da MVV.”

Quarta, uma regra estabelece que duas condigoes clinicas
com um componente anatébmico e outro funcional devem
coexistir para que a SOP ocorra."? No entanto, essa regra tem
excecoes. Kumar et al.® relataram o caso de uma mulher de
57 anos com telangiectasia hemorrdgica hereditdria e MAVP
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que apresentou SOP sem um defeito interatrial. O mesmo
se aplica ao caso da nossa paciente que apresentou MVV
como um novo componente funcional de SOP cardiaca nao
relatado na literatura em inglés."?

Quinto, o evento que orquestrou a ocorréncia de
ortodeoxia em nossa paciente é fascinante do ponto de vista
embriolégico. A MVV que levou a ortodeoxia foi causada
por uma comunicagao persistente entre o segmento proximal
da veia umbilical/vitelinica com o corno esquerdo do seio
venoso. Sabe-se que o desenvolvimento de uma MVV pode
ocorrer com a reabertura dos canais venosos sistémicos
quando as cavas sao submetidas a uma pressao elevada que
é transmitida retrogradamente para a artéria pulmonar apés
a CGB.*” Em pacientes submetidos a cirurgia de Fontan,
um gradiente positivo de pressao entre as cavas ou artérias
pulmonares e as veias pulmonares (que normalmente varia
de 5 a 10 mmHpg) facilita o fluxo sanguineo anterégrado
das veias pulmonares para o pulmao.” Em nossa paciente,
o gradiente capilar era de 7 mmHg. Ironicamente, esse
gradiente foi suficiente para desviar o fluxo da veia cava
inferior para as veias pulmonares esquerdas anomalas,
simulando um shunt da direita para a esquerda através da
MVV. Além da influéncia desse gradiente, a gravidade pode
ter potencialmente aumentado o fluxo reverso da artéria
pulmonar para as veias pulmonares esquerdas an6malas.’
Nestas circunstancias, a combinagao de um fluxo sanguineo
diminuido para o pulmao e aumento do shunt da direita
para a esquerda através da MVV em nossa paciente podem
ter predisposto a dessaturagdo de oxigénio, mesmo que
insidiosa. Isso significa que em alguns pacientes com coragao
univentricular corrigido com DCPT, a MVV pode predispor
a ortodeoxia ou platipneia a longo prazo.
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Sexto, a oclusdo percutanea transvenosa com mola é
adequada para tratar uma pequena MVV.>¢ Guérin et al.”
relataram casos de dois pacientes com uma grande MVV
intra-hepdtica causando dessaturagao de oxigénio ap6s uma
cirurgia de Fontan modificada. A MVV em ambos os pacientes
foi ocluida com sucesso com a prétese de Amplatzer.

Conclusao

Tanto a semiologia quanto a oximetria foram
fundamentais na avaliagao inicial da nossa paciente,
que apresentava bocejos quando estava na posicdo ereta
e ortodeoxia. A sindrome bocejo-ortodeoxia pode ser
uma variagao da SOP. A MVV nunca foi relatada como
um componente funcional de SOP cardiaca na literatura.
Pequenas MVVs podem ser efetivamente tratadas por
oclusao transvenosa com mola.
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