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Platipne-ortodeoksi sendromu ve kateter yoluyla tedavisi

Platypnea-orthodeoxia syndrome and its transcatheter treatment

Dr. Hiirkan Kursakhoglu, Dr. Atila iyisoy

Gulhane Askeri Tip Akademisi Kardiyoloji Anabilim Dali, Ankara

Oturma veya ayaga kalkmayla ortaya ¢ikan ve yatmak-
la diizelen dispne ve hipoksi platipne-ortodeoksi send-
romu olarak adlandiriimaktadir. ik kez 1949 yilinda ta-
nimlanan bu sendrom yaklasik 150 olguda bildirilmigtir.
Olgular genellikle ileri yaslardadir ve blyuk cogunlugun-
da intrakardiyak bir sag-sol sant bulunmaktadir. Akciger
ve karaciger hastaliklari, ila¢ toksikasyonlari ve perikard
hastaliklarinda da bu sendroma rastlanmaktadir. intra-
kardiyak sant bulunan hastalarin ¢ogunlugunda fora-
men ovale acikligi bulunmaktadir. Son zamanlarda, fo-
ramen ovale acikliginin kateter ile kapatiimasi sonucu
platipne-ortodeoksi sendromu bulunan olgularin basa-
riyla tedavi edildigi bildirilmektedir. Bu yazida, platipne-
ortodeoksi sendromunun 6zellikleri, tani yéntemleri ve
tedavisindeki son gelismeler ézetlendi.

Anahtar sézcikler: Anoksemi; kardiyovaskuler anormallik;
dispne/etyoloji; kalp kateterizasyonu; kalp septal defekti, atri-
yal; oksijen/kan; pndmonektomi; postir; sendrom.

Platipne, hastanin oturmak veya ayaga kalkmakla
dispne hissetmesi, sirtiistii yatmakla rahatlamasi de-
mektir. Bu 6zelligi ile platipne, kalp hastaliklarinda
sik rastlanan bir semptom olan ortopnenin tersidir.
Hastanin oturmasi veya ayaga kalkmasi ile arteryel
kan gaz1 analizi veya pulse oksimetre ile saptanabilen
bir hipoksi artist da meydana gelir. Bu durum ise or-
todeoksi sendromu olarak adlandirilmaktadir. Bu iki
ozellik genellikle bir arada bulundugundan, olusan
klinik tabloya platipne-ortodeoksi sendromu adi veri-
lir. Bu sendrom ilk kez 1949 yilinda Burchell ve
ark." tarafindan tanimlanmistir. Burchell ve ark.nin
bildirdigi olguda travma sonrasi intratorasik arteriyo-
venOz santa bagl olarak, hasta ayaga kalktiginda so-
lunum sayisinda ii¢ kat artis ve arteryel oksijen satii-
rasyonunda %15 diisme saptanmustir.

Platypnea-orthodeoxia is characterized by dyspnea and
hypoxia occurring with a change to a sitting or standing
posture from a recumbent position. About 150 cases have
been reported since the first description of the condition in
1949. The majority of cases are older individuals having
an intracardiac right-to-left shunt. This syndrome can also
be associated with lung and liver diseases, drug intoxica-
tion, and pericardial diseases. Most of the affected
patients with an intracardiac shunt present with a patent
foramen ovale. Recently, there have been reports of suc-
cessful management of platypnea-orthodeoxia syndrome
by transcatheter closure of the patent foramen ovale. In
this review, characteristic features of, and diagnostic
methods for platypnea-orthodeoxia syndrome are sum-
marized together with recent advances in its treatment.
Key words: Anoxemia; cardiovascular abnormalities; dysp-
nea/etiology; heart catheterization; heart septal defects, atrial;
oxygen/blood; pneumonectomy; posture; syndrome.

Platipne-ortodeoksi sendromu nispeten seyrek go-
riilen, fakat 6nemli bir semptom kompleksidir. Ger-
cek goriilme siklig1 tam olarak bilinmemekle birlikte
yasl hastalarda daha sik goriilmektedir. Bugiine ka-
dar yaklagik 150 olguda goriildiigii bildirilmistir.””

Etyoloji

Sendromun c¢esitli pulmoner hastaliklara eslik et-
tigi bilinmektedir (Tablo 1).” Obstriiktif akciger
hastalig1 ve lobektomi veya pndmonektomi gecirmis
hastalar en biiyiik grubu olusturmaktadir. Bu olgular-
da platipne-ortodeoksi sendromu muhtemelen inte-
ratriyal septumdaki yer degisikligi ile ilgilidir. Bu
sendromun, pulmoner arteriyovendz sant bulunan
hastalarda da gelistigi bildirilmistir.”” Santin 6zellik-
le alt loblarda bulundugu olgularda, ayaga kalkmak-
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la santtan gecen kan miktar1 artmaktadir. Ayrica, tek-
rarlayan pulmoner emboli ataklar1 veya amiodarona
bagli akciger toksisitesi bulunan hastalarda da platip-
ne-ortodeoksi sendromu ortaya cikabilmektedir.”'*"”!
Amfizemli hastalarda da nadiren goriilebilir.!>'""
Ayakta duran normal kigilerde akciger apekslerinde-
ki kapiller basing alveoler basing kadar yiiksek degil-
dir, yani apekste fazla bir kan akimi yoktur. Amfi-
zemli hastalarda alveoler basing artmig oldugundan
ayaktayken apeks perfiizyonunda daha da azalma
olur. Bu durum ventilasyonun azalmasina ve pulmo-
ner 0lii boslugun artmasina neden olarak hiperventi-
lasyon ve dispne meydana getirir. Pulmoner toksisite
amiodaronun en ciddi yan etkisidir. Olast mekaniz-
malart metabolik bozukluk, hipersensitivite reaksiyo-
nu veya bunlarin kombinasyonudur. Pulmoner toksi-
site genellikle doza bagimlidir; giinde 400 mg veya
daha fazla amiodaron aylar veya yillar boyu kullani-
lacaksa hasta bu acidan izlenmelidir. Bugiine kadar
amiodaron toksisitesine bagli olarak platipne-ortode-
oksi sendromu gelisen iki olgu bildirilmistir.""'* Bu
olaydan lokal vazokonstriktér kontroliin bozulmast
sorumlu tutulmaktadir.

Pulmoner bir hastalik olsun ya da olmasin, platip-
ne-ortodeoksi sendromu en sik foramen ovale agikli-
&1, fenestrasyonlu interatriyal septum anevrizmasi
veya atriyal septal defekt yoluyla intrakardiyak sant
bulunan hastalarda goriilir.” Bu hastalarda ayaga
kalkmakla foramen ovale acikli§1 yoluyla olan gant
artmaktadir. Bu gruptaki hastalar genellikle ileri yas-
larda olan, fakat normal sag kalp basinglarina sahip
hastalardir. Sag kalp basin¢larmin normal olmasi
sag-sol santin gelisimini agiklamay giiclestirmekte-
dir. Toplumda foramen ovale agikliginin ¢cok yaygin
olmasi (%25-%30), sag-sol sant gelisebilme olasili-
gin1 da artirmaktadir. Temel soru, foramen ovale
acikligr bulunan tiim hastalarda bu sendromun geli-
sip gelismeyecegidir. Sag-sol sant bulunan hastalarda
bu sendromun gelismesinde bazi yardime faktorlerin
rol oynayabilecegi diisiiniilmektedir. Ancak, bu konu
heniiz tam olarak aydinliga kavusmamistir. Ileri stirii-
len mekanizmalar vardir. Bunlardan birincisi interat-
riyal septumun yatay planda yer degistirmesidir; bu
durum, pnémonektomi sonrasinda ciddi torasik iske-
let bozukluklar1 gelisen, ¢ikan aortta uzama ya da
anevrizma bulunan hastalarda goriilmektedir.!*'*">>"
Interatriyal septumdaki bu yer degisikligi, eslik eden
bir patoloji olmadan, sadece yaslanmanin bir sonucu
olarak da meydana gelebilir. Bu yer degisikligi sonu-
cunda kan, inferior vena kavadan foramen ovaleye
yonelir ve buradan gecerek sol atriyuma girer. Ayaga
kalkmak interatriyal septumu, dolayisiyla da foramen

Tablo 1. Platipne-ortodeoksi sendromuna eslik eden
durumlar

Kardiyovaskuler . Foramen ovale agiklig

. Atriyal septal defekt

. Atriyal septal anevrizma
. Perikardiyal eflizyon

. Konstriiktif perikardit

Aort anevrizmasi veya uzamasi

oA wWN =

. Pnémonektomi
. Pulmoner arteriyovenéz baglantilar
. Amfizem

Pulmoner

w N =

. Amiodaron toksisitesi

ilag toksisiteleri 1
2. Propafenon doz asimi

Abdominal 1. Karaciger sirozu
. lleus

N

Otonomik disfonksiyon
Kas-iskelet sistemi bozukluklari

ovale veya atriyal septal defekt kenarlarii gererek
acikligr artirir ve sag-sol santin daha da artmasina ne-
den olur. Sonucta, hastada ayaga kalkmakla artan bir
sag-sol sant meydana gelir (Sekil 1). Bu olayin ger-
ceklesmesi icin 6ne siiriilen mekanizmada sag atri-
yum basincinin yiiksek olmasi sart degildir; sag atri-
yum ortalama basinct normal olmasina ragmen, sag
ve sol atriyumlar arasinda anlik basing farklari mey-
dana gelmektedir. One siiriilen diger mekanizmalar,
kalint1 Eustachian kapaginin kan akimini yonlendir-
mesi ve sag atriyum kompliansinda azalma olmasi-
dir.®?" Sag atriyum kompliansindaki azalma Swan-
Ganz kateteri yerlestirilmesi gibi travmalara da bagh
olabilir."”

Konstriiktif perikardit, platipne-ortodeoksi send-
romuna neden olan bir diger klinik tablodur.”’ One
stiriilen mekanizma konstriiktif perikarditteki basing
degisikliklerine dayanmaktadir. Hasta ayaga kalkinca
sag ventrikiil on yiikii azalir, sag ventrikiil attim hac-
mi ve pulmoner arter basinct diiser. Bunun sonucun-
da ventilasyon/perfiizyon uyumsuzlugu daha da be-
lirginlesir ve dispne ortaya cikar. Hasta yattifinda

Defekt kenarlarinin

Ayaga kalkma || gerilmesiyle acikhgin

artmasi
l \ Aniik Platipne-
/ sag-sol |2 o deoksi
sant

Atriyal septumda inferior vena kava
yatay yer —>»| akiminin defekte
degisikligi ybnelmesi

Sekil 1. Foramen ovale agikhigi ve atriyal septal defektli olgu-
larda platipne-ortodeoksi gelisiminin mekanizmasi.
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sag kalp dolus basinglar: artacagindan durum diizelir.
Perikardiyal efiizyon bulunan olgularda nadir de olsa
platipne-ortodeoksi sendromu gelisebilmektedir.

Ebstein anomalisi bulunan bir olguda propafenon
doz agimina bagli olarak platipne-ortodeoksi sendro-
munun gelistigi bildirilmigtir.”

Platipne-ortodeoksi sendromu, ilerlemis karaciger
hastalig1 bulunan olgularda hepatopulmoner sendro-
mun bir parcasi olarak da gelismektedir.”*” Bu olgu-
larda ilerlemis karaciger hastaligi nedeniyle cesitli
vazodilatatorlerin yikimmin azaldigi, bunlarin da
pulmoner vazodilatasyona neden oldugu ileri siiriil-
mektedir. Karaciger sirozu olan hastalarda akciger
bazalinde gercek anatomik arteriyovendz santlar olu-
sur. Hasta ayaktayken bu santlardan gecen kan mik-
tar1 artacagindan oksijen desteginden etkilenmeyen
bir hipoksi meydana gelir. Ileus geciren hastalarda
abdominal adale kontraksiyonunun bozulmasinin
platipne gelismesinden sorumlu olabilecegi de ileri
stirtilmiigtiir.”

Tani

Platipne-ortodeoksi sendromunun temel 6zelligi
hastada yatmakla diizelen bir dispne bulunmasidir.
Hipoksinin arteryel kan gazi analizi veya pulse oksi-
metre ile gosterilmesi tanda ilk adimi olusturur. Ikin-
ci adim, ayakta durma ve yatar pozisyonlar arasinda
dinamik oksijen satiirasyonu degisikliklerinin goste-
rilmesidir. Hasta ayaktayken artan hipoksiye genel-
likle hipokapni ve takipne de eglik eder.

Foramen ovale aciklig1 kontrast ekokardiyografi
ile goriilebilir. Kontrast ekokardiyografi ile sag-sol
santin pozisyonel 6zelligi en iyi sekilde hastay1 tilt
masasina yatirarak gosterilebilir.”"” Bu iglemi transo-
zofajiyal ekokardiyografi ile uygulamak, hem atriyal
septal anatominin daha dogru degerlendirilmesini
hem de siklikla eglik eden atriyal septal anevrizma
varliginin ortaya konmasini saglar. Diger bir tani
yontemi ise kalp kateterizasyonu ile oksijen satiiras-
yonunun belirlenmesidir. Bu iglemle, Valsalva ma-
nevrasi ile oksijen satiirasyonundaki diisiis ortaya ko-
nabilir.” Kateterizasyon ile pulmoner arter basinci
Olciilebilir ve hastada bulunan ek patolojiler de gos-
terilebilir. Ayrica, foramen ovale aciklig1 bulunan ol-
gularda kateterizasyon sirasinda foramen ovale balon
ile tikanarak oksijen satiirasyonunda meydana gelen
artis ortaya konabilir. Manyetik rezonans goriintiile-
me ve anjiyografi de taniya yardimci olabilir.?’*"
Manyetik rezonans goriintiileme ile interatriyal sep-
tumdaki pozisyon degisiklikleri goriintiilenebilir; an-
cak, bu teknik sadece yatarken uygulanabildiginden

ayaga kalkma ile meydana gelen degisiklikler deger-
lendirilemez.

Tedavi

Platipne-ortodeoksi sendromunun tedavisinde ok-
sijen deste8i genellikle etkisizdir ve semptomlarda
bir diizelme saglamaz.”" Hastalarin tedavisi altta ya-
tan fizyopatolojik anormalliklere gore diizenlenmeli-
dir. Intrapulmoner sant bulunan hastalarda tedavi bu
santlara yonlendirilmeli; 6rnegin, arteriyovendz mal-
formasyonlar cerrahi yontemlerle veya embolizasyon
ile ortadan kaldirilmalidir. Hepatopulmoner sendrom
bulunan hastalarda karaciger transplantasyonu genel-
likle bu semptomlarda diizelme saglamaktadir. Bazi
hastalarda platipne-ortodeoksi sendromu semptomla-
11 hipovolemiyle artis gostermektedir. Bu hastalarda
hipovoleminin diizeltilmesi semptomlarda azalma
saglayabilir."**"

Intrakardiyak santa bagli olarak gelisen platipne-
ortodeoksi sendromunun tedavisi santin ortadan kal-
dirilmasidir. Foramen ovale agikliginin cerrahi olarak
kapatilmas1 etkinligi gosterilmig basit bir islem-
dir.**"*¥% Ancak, bu yontem, ¢ikan aort anevrizma-
st veya koroner arter hastalig1 gibi nedenlerle cerrahi
uygulanacak hastalarda diisiiniilebilir. Cerrahi gerek-
tirecek bir sorunu olmayan hastalarda oncelikle kate-
terle kapatma yontemleri diistintilmelidir.

Ilk kez 1995 yilinda Landzberg ve ark.”” platipne-
ortodeoksi sendromunun tedavisi amaciyla sekiz has-
taya kateterle foramen ovale agikligin1 kapatma isle-
mi uygulamiglardir. Daha sonraki calismalarda ka-
patma iglemlerinde “clamshell”, “buttoned”, “Amp-
latzer” ve “CardioSEAL” cihazlarimin basariyla kul-
lanildig: bildirilmigtir.”****"

Platipne-ortodeoksi sendromunda foramen ovale
acikliginin kateterle kapatilmasi ile ilgili tek biiyiik
calisma ¢okmerkezli Fransiz ¢alismasidir.” Bu ¢alis-
mada, Kasim 1993-Ocak 2001 tarihleri arasinda ka-
teterle kapatma iglemi uygulanan 78 hasta incelen-
mistir. Bu iglemlerde bes degisik cihaz kullanilmustir:
Amplatz (n=45), CardioSEAL (n=13), Sideris
(n=11), Das Angel Wings (n=8) ve Starflex (n=1).
Kapatma islemi 78 hastanin 76’sinda basarili olmus-
tur. Bunlarin 65’1 takip edilebilmistir. Akciger kanse-
ri nedeniyle pndomonektomi uygulanmig olan iki has-
tada erken donemde 6liim goriilmiistiir. Ge¢ donem-
de goriilen yedi oliimiin besi akciger kanseri, biri is-
lem 6ncesinde de var olan serebral apse, biri de rad-
yoterapi sonrasi gelisen konstriiktif perikardite bagli-
dir. Islem sonrasinda hastalarin semptomlarinda be-
lirgin diizelme goriilmiistiir.
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Platipne-ortodeoksi sendromunda foramen ovale
acikliginin kapatilmasi kesinlikle endikedir. Siklikla
onemli bagka hastaliklar da bulunan olgular cerrahi
icin uygun aday degildirler. Kateter yoluyla kapatma
cerrahiye gore daha az invaziv, etkili ve giivenilir bir
yontemdir. Giiniimiizde platipne-ortodeoksi sendro-
munun tedavisinde foramen ovale aciklifinin kate-
terle kapatilmasi seckin yontem olarak kabul edil-
mektedir.
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