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En 68-arig icke-rokande kvinna sokte till primérvar-
den for gradvis 6kande dyspné, inte bara vid liten an-
stringning utan dven vid stillastdende arbete i ko-
ket. I sjukhistorien framkom polio i barndomen, med
kvarstaende atrofi och svaghet i hoger arm. vid 43
ars alder drabbades hon av en ischemisk stroke med
6vergidende hogersidig hemipares och en kvarstaen-
de kvadrantanopsi. Formaksflimmer eller storkérls-
sjukdom kunde vid tillfallet inte pavisas. Bland 6vri-
ga sjukdomar kan ndmnas hypertoni och polymyalgia
rheumatica. Hon har haft kontakt med rehabklinik pa
grund av hjarntrotthet, kopplad till tidigare stroke.

Utredning paborjades februari 2018. Blodprov inklu-
sive hjartsviktsmarkar, tyreoideafunktion och sank-
ningsreaktion utf6ll normalt. Vilo-EKG visade sinus-
rytm och ordindra QRS-komplex. Ett arbets-EKG visa-
de nagot sankt fysisk prestationsféormaga (92 W), men
i ovrigt inget patologiskt. Lungrontgen var normal. I
juni gjordes en DT-angiografi av torax med normala
fynd och utan tecken till lungembolism.

1 september gjordes ett gangtest med fysioterapeut
vid vardcentralen. Pulsoximetri visade en nedgang i
Sa0, fran 95 procent i liggande till 83 procent vid kort
promenad. Patienten remitterades till lungsektionen
vid hjart-lungfysiologiska kliniken, Universitetssjuk-
huset Orebro (USO). Dar genomfordes spirometri in-
klusive diffusionskapacitet, som utf6ll normalt. Ergo-
spirometri (cardiopulmonary exercise test) visade lag
arbetsformaga, latt sdnkt syreupptagningsféorméga
och en uttalad hypoxi (Tabell 1). Kompletterande er-
gospirometri med 100 procent O,-inhalation utfér-
des med endast marginellt férbattrad blodgas. Trans-
torakal ekokardiografi i liggande visade normala fynd
overlag. I staende, till skillnad fran i liggande, sags en
snabb dvergang av ekokontrast (Gelofusine) fran ho-
ger till vinster hjarthalva. Unders6kningarna ingav
misstanke om en ligesberoende hoger-vinstershunt,
och den snabba kontrastovergangen vid transtora-

HUVUDBUDSKAP

@ Platypné-ortodeoxisyndrom ar ett ovanligt tillstdnd
med lagesberoende shunt i hjarta eller lunga.

@ Symtom ar ortostatisk dyspné.

@ Vid pulsoximetri minskar syrgasmattnaden signifikant
fran liggande till staende, ofta >5 procent.

o Transtorakal ekokardiografi med ekokontrast gors
liggande och stdende. Snabb kontrastévergang (oftast
inom 3 hjartslag) talar for intrakardiell shunt. Sen kon-
trastévergang (>3 hjartslag) talar for pulmonell shunt.

TABELL 1. Ergospirometri vid luftandning fore och
efter PFO-forslutning.

Fore Efter
Belastning (W) 80 14
V'0, max (ml/min/kg) 15 19
P(A-a)0, (kPa) 10,2 2,1
Lagsta Pa0, (kPa) 48 1,0

V'0, max = maximal syreupptagningsférméaga. P(A-a)0, = alveolo-ar-
teriell syrgasdifferens.

kal ekokardiografi talade for en intrakardiell shunt. I
detta lage vacktes ocksa misstanke om platypné-or-
todeoxisyndrom, ett ovanligt tillstind som pa senare
ar uppmaérksammats vid centrum som utfor PFO-for-
slutningar (persisterande eller 6ppetstaende foramen
ovale). Ovanstdende undersdkningar pagick under
hosten 2018. Under utredningens gang drabbades pa-
tienten av en TIA. Formaksflimmer eller karotissjuk-
dom kunde ej pavisas och acetylsalicylsyra sattes in.

Transesofageal ekokardiografi visade ett Gppetsta-
ende foramen ovale (PFO) med ett till synes litet kon-
trastlackage fran hoger till vanster. For att ytterligare
klarldgga patofysiologin och inte minst utesluta pul-
monell hypertension gick vi vidare med en hogersidig
hjartkateterisering. Denna visade normala tryckfor-
hallanden och inga tecken till shunt pa lungniva. Vi
besl6t nu att forsluta patientens PFO.

Intrakardiellt ultraljud visade en mycket stor 6ver-
gang av ekokontrast fran hoger till vinster formak,
sarskilt vid tippning av rontgenbritsen med fotterna
nerit och med kontrastinjektion i vena cava inferior
(Figur1).

PFO-kanalen var dock for stor for de pluggar vi har
tillgangliga vid USO, och ingreppet avbrots. Patienten
remitterades till Karolinska universitetssjukhuset,
och i april 2019 genomférdes en framgangsrik forslut-
ning av PFO med en storre plugg avsedd for formaks-
septumdefekter.

Direkt efter ingreppet kunde patienten rapportera
en radikal férbéttring av symtomen. Hon promenerar
nu obehindrat, och dven den sa kallade hjarntrotthe-
ten har delvis férsvunnit. En ny ergospirometri visade
forbattring av arbetsférmaga och syreupptag samt en
idet narmaste eliminerad shunt (Tabell 1).

PLATYPNE-ORTODEOXISYNDROM

Syndromet kidnnetecknas av dyspné och desatura-
tion i sittande eller staende. Det beskrevs forsta gang-
en 1949 hos en patient med posttraumatisk intratora-
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kal arteriovends shunt [1]. 1984 rapporterade Seward
och medarbetare 7 fall av syndromet, orsakat av intra-
kardiell shunt utan lungsjukdom eller pulmonell hy-
pertension [2]. Intrapulmonell shuntning kan bland
annat uppsta vid arteriovendsa missbildningar eller
hepatopulmonellt syndrom. Platypné-ortodeoxisyn-
drom anges vara mycket ovanligt, men svardiagnosti-
serat och mojligen underskattat. I en oversiktsartikel
fran 2017 [3] identifierades 239 fall i litteraturen.208 av
dessa (87 procent) hade en intrakardiell shunt, oftast
i form av PFO, mindre ofta en formaksseptumdefekt.
I fosterlivet shuntas blod som syresatts i placen-
ta forbi lungcirkulationen via foramen ovale. Denna
forbindelse mellan hoger och vanster formak vixer
oftast ihop efter partus, men kvarstar hos ca en fjar-
dedel av befolkningen. PFO anses kunna vara en del
i patofysiologin bakom systemisk embolisering och s
k kryptogen stroke. Flera randomiserade studier har
pa senare ar ocksa visat att PFO-forslutning skyddar
mot recidiv efter kryptogen stroke [4, 5]. PFO har dven
satts i samband med andra sjukdomstillstind, sasom

Figur 1. Fran vanster till héger: Intrakardiellt ultraljud med ultraljudssond i héger
férmak och injektion av ekokontrast i vena cava inferior: ekokontrast fyller vanster
férmak inom 2 hjartslag.

Figur 2. Valvula Eustachii
(vit pil), bppetstédende
PFO (svart pil). VCI = vena
cava inferior. HF = héger
férmak. VF = vanster
férmak.
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migrin [6], somnapné [7], hoghojdssjuka [7] och dy-
karsjuka [7], men det finns ingen entydig evidens for
att PFO-forslutning ar till nytta i dessa fall.

Ett platypné-ortodeoxisyndrom debuterar typiskt
mellan 60 och 70 ar [8], medan PFO finns fran fodseln.
Vid PFO-relaterat platypné-ortodeoxisyndrom krévs
sannolikt en forvarvad komponent dar flodesférhal-
landena i hoger formak forandras. Exempel pa detta
ar pulmektomi, diafragmapares, torakal kotkompres-
sion med kyfoskolios eller sjukdom i aorta ascendens
(aneurysm eller elongering) [3]. Valvula Eustachii
(valvula venae cavae inferioris) (Figur 2) 4r en annan
vanligt forekommande embryonal rest som kan bidra
till att styra blod fran vena cava inferior mot ett PFO
[9]. Shuntflodet vid syndromet forefaller inte i forsta
hand vara tryckberoende, utan ar istéllet resultat av
en lagesrelaterad formférandring, eller strackning, av
formaksseptum.

DISKUSSION

Var patient beskrev en lang period med nedsatt kon-
dition, och hennes sjukhistoria gav flera differential-
diagnostiska mojligheter. I efterhand kan noteras att
hon redan vid 43 ars alder uppfyllde dagens kriterier
for kryptogen stroke och indikation fér PFO-forslut-
ning. Huruvida dven TIA-attacken var PFO-relaterad
ar osdkert, men det kan inte uteslutas. Varfér hon ut-
vecklade platypné-ortodeoxisyndrom &r oklart. Vi har
inte kunnat pavisa nagon av de associerade sjukdo-
mar som nidmns ovan. En stor Valvula Eustachii fo-
relag inte,ddremot en stor PFO-kanal och ett aneurys-
matiskt formaksseptum. Vi antar att dessa faktorer,
tillsammans med aldersrelaterade forandringar i ho-
gerhjartat och dess omgivning, 1ag bakom denna for-
varvade shunt. I en nyligen publicerad artikel kunde
man i20 av 52 fall inte pavisa en bakomliggande orsak.
Samtliga patienter blev symtomfria efter PFO-forslut-
ning [8].

Patofysiologin vid platypné-ortodeoxisyndrom &r
fortfarande daligt kidnd, och tillstandets ovanlighet
ar en forsvarande faktor. Alla PFO-forslutningar re-
gistreras idag nationellt (SWEDCON). En utékad da-
tainsamling for patienter med platypné-ortodeoxi-
syndrom skulle kunna ge vardefull ny kunskap. Di-

Lakartidningen

2020

agnostiken bygger pa att man aktivt letar efter en 14-
gesberoende shunt. Med transtorakal ekokardiografi
sags en tydlig och snabb kontrastovergang i staende.
vid transesofageal ekokardiografi i liggande var det-
ta inte lika tydligt. vid intrakardiellt ultraljud, da eko-
kontrast injicerades i vena cava inferior och britsen
tippades med fotdndan nerat, sags ett mycket stort
lackage (Figur 1). Vid platypné-ortodeoxisyndrom ar
det troligen i forsta hand blod fran cava inferior som

»Direkt efter ingreppet kunde
patienten rapportera en radikal
forbattring.«

utgor shuntflodet. Eventuellt skulle sensitiviteten vid
kontrasteko generellt 6ka vid injektion via vena cava
inferior, men detta ar opraktiskt da det kraver punk-
tion av en ljumskven.

PFO-forslutning ér idag ett relativt enkelt och bil-
ligt ingrepp som utfors vid alla universitetssjukhus,
huvudsakligen pa indikationen kryptogen stroke. vid
platypné-ortodeoxisyndrom kan det ge en dramatisk
forbattring av livskvaliteten, som i var fallbeskriv-
ning. Vid Karolinska universitetssjukhuset har un-
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der en 10-arsperiod 8 patienter med syndromet be-
handlats med PFO-forslutning,i samtliga fall med god
symtomlindring.

Dyspné ar ett mycket vanligt symtom, bade i pri-
marvarden och vid en akutmottagning. Differential-
diagnostiken innefattar manga vanligt forekomman-
de sjukdomstillstand. Vi vill med denna artikel fasta
uppmarksamheten pa platypné-ortodeoxisyndrom.
Syndromet &r visserligen ovanligt, men sannolikt
daligt kant, underdiagnostiserat och dessutom ofta

pnea-orthodeoxia: cli-
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SUMMARY

Platypnea-orthodeoxia syndrome: a neglected cause
of dyspnea?

A 68-year-old woman presented with progressive and
severe effort-related dyspnea. Her history included

an ischemic stroke at age 43. Routine exams were
normal. Cardiopulmonary exercise testing (CPET)
showed a reduction in Pa0, from 11.8 kPa to 4.8 kPa.
Repeated CPET with 100 % inhaled O, improved

the drop in PaO, marginally. Transesophageal
echocardiography revealed a shunt from right to left
through a patent foramen ovale (PFO). A right heart
catheterization showed normal pressures and no
signs of intrapulmonary shunting. The PFO was closed
percutaneously and the patient's symptoms resolved
almost completely.

Platypnea-orthodeoxia syndrome is an uncommon
disorder where the pathophysiological mechanisms
include a right-to-left shunt, either intracardiac or
pulmonary. The most common intracardiac shunt
related to the syndrome is a PFO. Platypnea-orthodeoxia
syndrome, although rare, merits our attention, since it is
often easily treatable. The key finding is desaturation on
standing up.

orthodeoxia syndrome:
the Toronte experience.
JACC Cardiovasc Interv.
2016;9(18):1928-38.

. Cheng TO.Mecha-

nism of platypnea-
orthodeoxia: what
causes water to flow
uphill? Circulation
2002;105(6):e47.

Lakartidningen
Volym 117




