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Platypnoe

Summary

Platypnea — orthodeoxia: a rare cause of
positional dyspnea and arterial hypoxaemia

We report a case of an 83-year-old female pa-
tient, that developed positional dyspnea after
a fall complicated by a thoracic spine compres-
sion fracture. In upright position the dyspnea
was disabling occurring already with normal
daily activities, such as dressing. The dyspnea
could be relieved by recumbancy. In supine
position the patient’s arterial saturation was
94% and decreased to 86% in upright position.
Transoesophageal echocardiography revealed
an atrial septal defect with bi-directional
shunt. The atrial septal defect was closed per-
cutaneously with an Amplatzer-Septal-Oc-
cluder® 20 mm. Following the occlusion of the
atrial septal defect, arterial oxygen saturation
remained stable and the positional dyspnea
disappeared.

Zusammenfassung

Wir berichten tber eine 83jahrige Patientin,
welche nach einer thorakalen Wirbelkompres-
sionsfraktur infolge eines Sturzes eine posi-
tionsabhéingige Dyspnoe entwickelte. In auf-
rechter Position trat die Dyspnoe bereits bei
alltdglichen Verrichtungen, wie z.B. Anziehen,
auf. Die Dyspnoe verschwand sofort, wenn
sich die Patientin hinlegte. In liegender Posi-
tion betrug die arterielle Sauerstoffsattigung
94%, in aufrechter Position fiel sie auf 86% ab.
In der transosophagealen Echokardiographie
fand sich ein Vorhofseptumdefekt mit bidirek-
tionalem Shunt und eine persistierende Eu-
stach-Klappe. Der Vorhofseptumdefekt wurde
mittels eines Amplatzer-Septal-Occluders®
20 mm verschlossen. Nach Verschluss des Vor-
hofseptumdefekts blieb die Sauerstoffsitti-
gung stabil tiber 90% und die lageabhingige
Dyspnoe verschwand.

Key words: Platypnoe-Orthodeoxie-Syn-
drom; ASD; lageabhdngige Dyspnoe
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— Orthodeoxie:
eine seltene Ursache einer
lageabhangigen Dyspnoe
und arteriellen Hypoxamie

Fallbeschreibung

Eine 83jahrige Patientin wurde uns durch
den Pneumologen zu einer kardialen Untersu-
chung in die Sprechstunde mit der Verdachts-
diagnose eines Platypnoe-Orthodeoxie-Syn-
droms zum Shunt-Nachweis iiberwiesen. Im
Januar 2004 stirzte die Patientin. In der Folge
klagte sie tiber eine Anstrengungsdyspnoe be-
reits bei alltdglichen Verrichtungen. Wegen
der Dyspnoe wurde mittels D-Dimer eine Lun-
genembolie gesucht. Bei positivem D-Dimer
wurde die Vermutungsdiagnose einer Lungen-
embolie gestellt und eine orale Antikoagula-
tion begonnen. Wegen der Kompressionsfrak-
tur wurde drei Monate spiter das thorakale
spinale Segment 7 (Th 7) mittels einer Verte-
broplastik behandelt. In der Folge persistierte
trotz guter oraler Antikoagulation eine ausge-
pragte, lageabhingige Anstrengungsdyspnoe.
Der Hausarzt veranlasste diverse Abkla-
rungen. Ausser einer leichten orthostatischen
Zyanose an den Lippen konnte klinisch kein
pathologischer Befund des Herzkreislauf-
systems erhoben werden. Das EKG zeigte
lediglich vereinzelte supraventrikulare Extra-
systolen. Fiir eine rechtsventrikulare Hyper-
trophie gab es keine Zeichen. Auch waren
samtliche Laborwerte unauffillig, insbeson-
dere war das Brain-Natriuretic-Peptide (BNP)
normal. Das Thorax-Rontgenbild zeigte eine
leichte Vergrosserung des Herzschattens und
eine Elongation der Aorta. Die kleine Lungen-
funktion beim Hausarzt war unauffillig. Es
wurde noch einmal eine Computertomogra-
phie durchgefiithrt, welche aber keine Hin-
weise auf erneute Lungenembolien ergab.
Die Patientin wurde in der Folge zu einer
pneumologischen fachéarztlichen Untersu-
chung tiberwiesen. Hier konnte in der grossen
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Abbildung 1
Echokardiographie mit
Vorhofseptumaneurysma.

Abbildung 2
TEE-Untersuchung mit ASD Il
und Shunt im Farbdoppler
und der Gabe von Bubbles
mit Rechts-Links-Shunt
unter Valsalva (Pfeil).

Abbildung 3

TEE vor (A) und nach (B)
Verschluss mit Amplatzer-
Occluder 20 mm. Zu beach-
ten die Position des ASD
nahe der Aortenwurzel.
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Lungenfunktion eine verminderte COz-Diffu-
sion von 44% nachgewiesen werden bei sonst
normalen spirometrischen Befunden. Der
Schliissel zur Diagnose war die Messung einer
transkutanen Sauerstoffsdttigung im Liegen
und im Stehen.

Dabei ergab sich eine O,-Sattigung von
94% im Liegen und eine O,-Sattigung von 86%
im Stehen. Dieser Befund konnte durch zwei
Blutgasanalysen erhéirtet werden. Dabei
wurde im arteriellen Blut ein pO; von 9,3 und
ein pCOgvon 4,9 im Liegen sowie ein Abfall des
pO2 im Stehen auf 6,9 bei einem pCOs von 4,4
festgestellt. Somit bestand eine schwere Ruhe-
hypoxdmie im Stehen trotz leichter alveolarer
Hyperventilation. Aufgrund dieses Befundes
wurde die Patientin mit der Verdachtsdia-
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Abbildung 4

A Ausmessen der ASD-
Grosse mittels Ballon.

B Kontrolle der Amplatzer-
Occluder-Lage mittels TEE.

C Amplatzer-Occluder
in Position.

gnose eines Platypnoe-Orthodeoxie-Syndroms
zum Shunt-Nachweis tiberwiesen.

In der transthorakalen Echokardiogra-
phie fand sich eine linksventrikuldre Hyper-
trophie bei normaler systolischer Funktion.
Zusétzlich bestand eine minime Mitralinsuf-
fizienz und Aorteninsuffizienz. Es fand sich
ein Vorhofseptumaneurysma mit einem klei-
nen Shunt auf Vorhofebene (Abb. 1). Der pul-
monal-arterielle Druck war entsprechend
dem Doppler-echokardiographisch erhobenen
Druckgradienten zwischen rechtem Ventrikel
und rechtem Vorhof (30 mm Hg) nicht erhoht.
In der anschliessenden transésophagealen
Echokardiographie (Abb. 2) konnte ein ASD
Typ II im Bereich des Foramen ovale mit
einem bidirektionalen Shunt, einem Vorhof-
septumaneurysma und einer persistierenden
Eustach-Klappe dargestellt werden.

Nach eingehender Diskussion der Befunde
mit allen involvierten Kollegen, der Patientin
und ihren Angehorigen wurde die Patientin
zum perkutanen Verschluss des ASD an die
Kardiologie des UniversitatsSpitals Ziirich
tiberwiesen. In der invasiven Herzkatheterun-
tersuchung konnte eine koronare Herzkrank-
heit und eine pulmonal-arterielle Hypertonie
ausgeschlossen werden. Der mittlere pulmo-
nal-arterielle Druck betrug 19 mm Hg und
der pulmonale Widerstand 81 dynXsecXcm™.
Vor Verschluss des Vorhofseptumdefektes,
welcher in Narkose und unter transésopha-
gealer Uberwachung durchgefithrt wurde,
konnte oxymetrisch kein Rechts-Links-Shunt
nachgewiesen werden. Der Links-Rechts-
Shunt betrug unter diesen Bedingungen zu-
dem auch nur 14%. Nach Sondieren des Vor-
hofseptumdefektes wurde mittels Messballon
eine ASD-Grosse von 19 mm gemessen. Es
wurde ein Amplatzer-ASD-Occluder® 20 mm
im Vorhofseptum plaziert. Aufgrund der Lo-
kalisation des ASD mit praktisch fehlendem
Saum gegen die Aorta kam der Schirm nahe
der Aortenwurzel zu liegen (Abb. 3, 4). Die
orale Antikoagulation wurde in der Folge ab-
gesetzt und als Nachbehandlung erhielt die
Patientin 100 mg Aspirin® und 75 mg Plavix®
fur drei Monate, gefolgt von Aspirin® 100 mg
fir weitere drei Monate. Ebenfalls wurde fiir
sechs Monate eine Endokarditisprophylaxe
durchgefiihrt. Nach dem Eingriff war die
Anstrengungsdyspnoe praktisch behoben und
die transkutane Sauerstoffsittigung betrug
nun im Stehen und unter Belastung immer
tber 90%. In der transthorakalen Echokardio-
graphie sechs Monate nach dem Eingriff
konnte kein Shunt auf Vorhofebene mehr
nachgewiesen werden. Der Amplatzer-Occlu-
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Tabelle 1

Ursachen und auslésende
Krankheitsbilder fur ein
Platypnoe-Orthodeoxie-
Syndrom [1, 2].

der lagin regelrechter Position. Weiterhin war
der systolische pulmonal-arterielle Druck
nicht erhoht.

Zusammenfassend handelt es sich also
um ein Platypnoe-Orthodeoxie-Syndrom nach
einem Sturz mit thorakaler Wirbelkompressi-
onsfraktur bei einer 83jahrigen Patientin, wel-
ches durch einen perkutanen Verschluss des
Vorhofseptumdefekts geheilt werden konnte.

Diskussion

Die korrekte Diagnose dieser neuaufgetre-
tenen Anstrengungsdyspnoe im hohen Alter
konnte in unserem Fall erst auf Umwegen ge-
stellt werden. Zwar konnte mittels des norma-
len BNP-Wertes und der normalen klinischen
Untersuchung eine systolische und diastoli-
sche Herzinsuffizienz ausgeschlossen werden.
Mittels Lungenfunktionstest konnte auch eine
pulmonale Ursache ausgeschlossen werden.
Die erh6hten D-Dimere fiihrten aber auf die
falsche Fahrte einer rezidivierenden Lungen-
embolie. Die Diagnose wurde schliesslich nach
Messen der Blutgase im Liegen und Stehen
vermutet. Durch den Shunt-Nachweis auf
Vorhofebene mittels Echokardiographie wurde
die Diagnose gesichert.

Kardial

Anatomischer Defekt und funktionelle Komponente

Fallbericht

Definition des Platypnoe-
Orthodeoxie-Syndroms

Platypnoe lasst sich wie folgt definieren: Es
handelt sich um eine Dyspnoe bei aufrechter
Korperposition, welche in liegender Position
abnimmt. Orthodeoxie bedeutet eine arterielle
Sauerstoff-Entsdttigung im Stehen, welche
wiederum durch Hinlegen verbessert werden
kann. Dieses Phidnomen tritt bei normalen
pulmonalarteriellen Drucken auf. Die Platy-
pnoe-Orthodeoxie entsteht durch einen lage-
abhéingigen Rechts-Links-Shunt. Dieser Shunt
kann auf verschiedenen Ebenen entstehen.
Am héaufigsten tritt ein intrakardialer Shunt
durch eine Verbindung auf Vorhofebene auf;
ebenfalls kann ein Platypnoe-Orthodeoxie-
Syndrom bei pulmonal-vaskuldren Shunts
(Verbindung Lungenarterie/Lungenvene) oder
bei Shunts im Lungenparenchym (Venti-
lations-Perfusions-Mismatch) entstehen [1]
(Tab. 1).

Ursachen des Platypnoe-Orthodeoxie-
Syndroms

Der intrakardiale Rechts-Links-Shunt beim
Platypnoe-Orthodeoxie-Syndrom kommt durch
einen variablen Rechts-Links-Druckgradien-
ten zustande, ist aber definitionsgeméss nicht
bedingt durch eine Erhéhung der pulmonal-
arteriellen Drucke. Neben einem anatomi-

Kardialer Rechts-Links-Shunt bei normalem pulmonalarteriellem Druck mit

offenem Foramen ovale
perforiertem Vorhofseptumaneurysma
Vorhofseptumdefekt
Perikarderguss
Kompression des rechten Vorhofs
Konstriktive Perikarditis
Rechtsventrikulare Ischamie
Aneurysma der Aorta, Elongation der Aorta
Persistierende Eustach-Klappe
Pulmonal

Pulmonalvaskuldrer Shunt (Verbindung Lungenarterie zu Lungenvene)

Shunt im Lungenparenchym (Gebiete mit verminderter Ventilation bei normaler Perfusion)

Emphysem
Arteriovendse Shunts
Pneumonektomie
Lungenembolie
Abdominal

Hepatopulmonales Syndrom (Lebererkrankung + intrapulmonaler Shunt)

Tleus
Muskulér, neural
Stérung der abdominellen Muskulatur
Kyphoskoliose
Autonome Dysfunktion
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schen Substrat, d.h. einem offenen Foramen
ovale (PFO), einem perforierten Vorhofsep-
tumaneurysma (ASA) oder einem Vorhof-
septumdefekt (ASD), bedarf es zuséitzlich
einer funktionellen oder anatomischen Kom-
ponente, welche eine Verformung oder Verla-
gerung des intraatrialen Septums bewirkt und
einen Fluss des Blutes vom rechten Vorhof in
den linken Vorhof begiinstigt [2, 3]. In den mei-
sten Fallen kommt es in aufrechter Position
des Patienten zu einer Verlagerung des intra-
atrialen Septums, so dass vermehrt venoses
Blut aus der Vena cava inferior direkt durch
den Defekt auf Vorhofebene in den linken Vor-
hof gelangt. Dieses Phinomen wird noch durch
eine persistierende Eustach-Klappe erleich-
tert [1, 4]. In Tabelle 1 sind die Shunt-Situa-
tionen, welche zum Platypnoe-Orthodeoxie-
Syndrom fihren, und zusitzlich die Kompo-
nenten, welche vorhanden sein miissen, damit
unter normalen pulmonal-arteriellen Drucken
ein Rechts-Links-Shunt entsteht, aufgefiihrt.
Meistens tragen mehrere Komponenten zur
Entstehung des Syndroms bei [1].

Das Platypnoe-Orthodeoxie-Syndrom kann,
wie unser Fall zeigt, auch im hohen Alter
auftreten. Pathophysiologisch erkliren wir
die Entstehung bei unserer Patientin
folgendermassen: Die Wirbelkompressions-
fraktur der thorakalen Wirbelsdule hat zu
einer Kyphosierung des Thorax und dies wie-
derum zu einer Verlagerung des intraatrialen
Septums gefiihrt. Die im Thoraxbild be-
schriebene Elongation der Aorta kann zuséatz-
lich zur Verlagerung des Septums beitragen.
Diese anatomische Verschiebung des Vorhof-
septums fiihrte zu einem lageabhéingigen
Rechts-Links-Shunt durch den bis anhin nicht
bekannten Vorhofseptumdefekt. Der Rechts-
Links-Shunt wurde zusitzlich begiinstigt
durch die persistierende Eustach-Klappe. Der
Rechts-Links-Shunt (und nicht etwa der
kleine Links-Rechts-Shunt) war verantwort-
lich fur die lageabhingige Anstrengungsdys-
pnoe. Eine Kompressionsfraktur als auslo-
sende Ursache fur ein Platypnoe-Orthodeoxie-
Syndrom bei einer 80jdhrigen Patientin mit
einem grossen PFO wurde bereits 1997 von
Popp beschrieben [5].

Im Alter kann auch eine Dilatation der
Aorta ascendens mit der damit einhergehen-
den Rotation des Herzens gegen den Uhr-
zeigersinn alleine zu einer Verschiebung
des intraatrialen Septums fithren. Dadurch
kommt das PFO direkt tiber den Bluteinstrom
aus der Vena cava inferior zu liegen. Der da-
durch auftretende signifikante Rechts-Links-
Shunt kann in aufrechter Korperposition zu
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einem Platypnoe-Orthodeoxie-Syndrom fiih-
ren [6, 7]. Seltenere kardiale Pathologien, die
zur Verlagerung des intraatrialen Septums
fihren, sind ein Perikarderguss, eine Kom-
pression des rechten Vorhofs, eine Pericarditis
constrictiva und eine rechtsventrikulare Isch-
amie (Tab. 1). Durch Lageveréinderung der
intrathorakalen Organe fithrt am haufigsten
eine Pneumonektomie zu einem Platypnoe-
Orthodeoxie-Syndrom, seltener ein Emphy-
sem [1, 6]. Selten kommt es im Rahmen eines
hepatopulmonalen Syndroms durch die
dabei entstehenden grossen intrapulmonalen
Shunts zu einem Platypnoe-Orthodeoxie-Syn-
drom (Tab. 1).

Differentialdiagnose
Differentialdiagnostisch muss eine Hypox-
dmie durch einen permanenten, d.h. einen
lageunabhéngigen Rechts-Links-Shunt infolge
einer Druckerh6hung im Lungenkreislauf
oder im rechten Vorhof, vom Platypnoe-Ortho-
deoxie-Syndrom abgegrenzt werden. Eine Er-
héhung der rechtsatrialen Driicke und damit
ein Shunt durch das offene Foramen ovale
oder einen ASD kann auftreten bei einem
Rechtsinfarkt, bei obstruktiver oder restrikti-
ver Lungenerkrankung, bei akuten oder chro-
nischen Lungenembolien, bei der pulmonalen
Hypertonie, bei einer schweren Pulmonalste-
nose und selten bei einer Ebstein-Anomalie.
Wenn der Rechts-Links-Shunt druckbedingt
ist, kann die arterielle Hypoxdmie nicht durch
Hinliegen verbessert werden. In den meisten
Fallen aber kann auch hier durch den Ver-
schluss des ASD oder PFO eine deutliche Ver-
besserung erreicht werden.

Abklarungsgang

Bei Verdacht auf eine lageabhingige Dys-
pnoe soll ein Platypnoe-Orthodeoxie-Syndrom
durch das Messen der Sauerstoffséattigung im
Liegen und im Stehen gesucht werden. Kann
ein lageabhingiger Sattigungsabfall nachge-
wiesen werden, soll eine Farb-Doppler-Echo-
kardigraphie durchgefithrt werden. In gewis-
sen Fiallen kann der Rechts-Links-Shunt in
der Echokardiographie erst durch zusatzliche
Lagerungsmanover (liegend, aufrecht) nach-
gewiesen werden [5, 8-11]. Wie auch in unse-
rem Beispiel gezeigt, liasst sich in der invasi-
ven Herzkatheteruntersuchung der Rechts-
Links-Shunt im Liegen oft nicht nachweisen.
Die oxymetrische Messung misste ebenfallsin
aufrechter Position durchgefiihrt werden.
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Therapie

Die Therapie des Platypnoe-Orthodeoxie-Syn-
droms ist die Ausschaltung des Shunts. Bei
intrakardialen Shunts ist die Therapie der
Wahl bei geeigneten anatomischen Verhéltnis-
sen heute ein kathetertechnischer Verschluss
des PFO oder ASD (Abb. 3, 4). Der perkutane
Verschluss des PFO ist wegen der sehr hohen
Erfolgsrate und den niedrigen Komplika-
tionen die Methode der Wahl beim Vorliegen
eines PFO [18]. Beim ASD hat sich der perku-
tane Verschluss ebenfalls als bevorzugte
Therapie gegeniiber dem chirurgischen Ver-
schluss etabliert. Die Erfolgsrate des perku-
tanen ASD-Verschlusses liegt bei 96%. Die
Komplikationsrate (z.B. Blutungen an der
Einstichstelle, Arrhythmien, Schirm-Emboli-
sationen) ist mit 7% sehr niedrig [12]. Chir-
urgisch gelingt der ASD-Verschluss immer,
es muss jedoch mit einer viel h6heren Kompli-
kationsrate (24%) gerechnet werden [12]. Der
Langzeiterfolg ist bei beiden Techniken iden-
tisch [12].

In der Literatur findet man bis 1999 nur
etwa 50 Fille mit einem Platypnoe-Orthodeo-
xie-Syndrom [2]. In den letzten Jahren wurden
noch einige weitere Fille beschrieben [9, 11,
13-17]. In Anbetracht der hohen Prévalenz
des PFO (27%) in der Bevilkerung [19] und der
Zunahme des Alters der Bevolkerung diirfte
dieses Krankheitsbild in Zukunft hdufiger dia-
gnostiziert werden. Das Ziel dieser Fallpubli-
kation ist es anzuregen, bei unklarer Anstren-
gungsdyspnoe an ein Platypnoe-Orthodeoxie-
Syndrom zu denken und die entsprechenden
Diagnoseschritte mittels transkutaner Sauer-
stoffsattigung im Liegen und Stehen durchzu-
fihren. Der zweite Schritt der Diagnosestel-
lung ist der Nachweis des kardialen Shunts
mittels transthorakaler und evtl. transoso-
phagealer Echokardiographie. Durch einen
perkutanen Verschluss kann bei richtiger In-
dikation dem Patienten meist definitiv gehol-
fen werden.
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