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Syndrome de platypnée-orthodéoxie

Le syndrome de platypnée-orthodéoxie est une cause rare d’hypoxémie réfractaire
positionnelle. Les hypothéses physiopathologiques font intervenir un changement de position du septum
interauriculaire, avec abouchement de l'orifice de la veine cave inférieure dans ’axe du foramen ovale

perméable en position debout.

Le diagnostic est évoqué par la mise en évidence, a I’aide d’'un oxymeétre de pouls, d'une désaturation en
oxygéne, en orthostatisme se corrigeant en décubitus, souvent associé a un facteur favorisant anatomique
et confirmé par une échocardiographie de contraste de préférence transoesophagienne.

Le traitement repose surla fermeture prothétique du shunt par voie percutanée avec des résultats immeédiats,
souvent spectaculaires, sur la dyspnée ainsi que sur I’hématose.

— K. ZERHOUNI,
G. POCHMALICKI

Service de Spécialités médicales,
Unité de Pathologie cardiovasculaire,
Centre hospitalier,
NEUILLY-SUR-SEINE.

orthopnée, exacerbation d’'une

dyspnée en position allongée

et son amélioration par la
position assise, est un symptoéme cari-
catural et fréquent de 'insuffisance car-
diaque. Paradoxalement, le syndrome de
platypnée-orthodéoxie — conséquence
d’un shunt droite-gauche intracardiaque
en dehors de toute élévation des pres-
sions pulmonaires — occasionne une
hypoxémie posturale s’aggravant en
position assise et en orthostatisme avec
souvent cyanose et s’améliorant de fagon
spectaculaire en décubitus dorsal.

Cette entité, rare, est méconnue des
cardiologues et pneumologues. Le pre-
mier cas a été décrit par Burchell [1]
en 1949, la seconde publication 20
ans plus tard dans le New England
Journal of Medicine [2] individualisant
la notion de “platypnée”. Ce terme,
d’étymologie grecque (platys: couché;
pnoe: respiration; orthos: droit; de
oxia: sans air), signifie que la dyspnée
observée en orthostatisme s’amende
en décubitus, cas inhabituel dans les
dyspnées cardiaques. L'orthodéoxie se
traduit par une chute de la saturation
en oxygeéne en orthostatisme de plus

de 4 % [3] (fig. 1)

Les principaux facteurs favorisant cette
symptomatologie tres atypique, rappor-
tés dans la littérature, sont les suivants:
—dilatation [4] et anévrysme aortique [5];
— épanchement péricardique et péri-
cardite constrictive;

— pneumectomie droite;
—bronchopneumopathie obstructive;

— pneumopathie infectieuse a Pneumo-
cystis jirovecii et cytomégalovirus [6];
— paralysie diaphragmatique;
—myxome de ’oreillette droite;

— syndrome hépatopulmonaire;
—embolie pulmonaire;

—neuropathie diabétique;
—cyphoscoliose;

— et surtout foramen ovale perméable.

La physiopathologie

“Normalement”, une communica-
tion interatriale occasionne un shunt
gauche-droite du fait d’un régime de
pression plus élevé dans l'oreillette
gauche que 'oreillette droite et d’une
compliance ventriculaire droite supé-
rieure a celle du ventricule gauche. A
contrario, un shunt droite-gauche auri-
culaire est habituellement associé a une
hypertension pulmonaire spontanée
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FIG.1: Courbes de saturation en O, en position couchée et assise chez une patiente présentant un SPO.

A: Position assise. B : Position couchée.

ou acquise; cependant, en I’absence de
gradient de pression droite-gauche, quel
mécanisme est capable d’entrainer un
shunt droite-gauche ?

La physiopathologie complexe ferait inter-
venir une influence de la position sur la
configuration anatomique du septum
interauriculaire, avec flux sanguin cave

réorienté préférentiellement vers un fora-
men ovale perméable. Ce flux survient en
I’absence de gradient de pression dyna-
mique mesurable [7]. Une inversion du
flux en protodiastole peut étre favorisée
par des pathologies concomitantes, qui
accroissent les résistances pulmonaires
ou diminuent la compliance du ventricule
droit — comme ’embolie pulmonaire — et
produisent alors un shunt au travers d'un
defect du septum interauriculaire, de fagon
synchrone a d’autres facteurs mécaniques
favorisant le passage du flux veineux cave
inférieure au travers de ce méme septum.

Ce syndrome, qui se développe le plus
souvent insidieusement sur plusieurs
années, nécessite un foramen ovale
perméable — particularité anatomique
touchant un quart de la population — et
surtout une modification du plan de la
déhiscence par une pathologie associée
a l’origine du shunt, bien que les pres-
sions droites soient dans les limites de
lanormale.

Deux composantes doivent coexis-
ter pour provoquer un syndrome de
platypnée-orthodéoxie [8]:

— une prédisposition anatomique dans
la forme de la communication interauri-
culaire: CIA, foramen ovale perméable,
anévrysme du septum interauriculaire;
— une composante fonctionnelle qui
occasionne une déformation de la cloi-
son interatriale et réoriente le shunt en
fonction de la position.

Pour expliquer la réouverture du fora-
men ovale, quelques auteurs rapportent
la dilatation progressive d’'une aorte
anévrysmale qui modifie la configu-
ration du septum interauriculaire [9],
ou un tassement de vertebres chez une
patiente sous corticoides. Ce syndrome
peut également s’observer au décours
d’une pneumonectomie, aprés un laps
de temps variable, étant alors al’origine
de restructurations anatomiques intra-
thoraciques. Il semblerait également
que la déshydratation puisse aggraver
ce shunt potentiel.



Le shunt peut également trouver son
origine a un niveau vasculaire ou
parenchymateux pulmonaire. Le syn-
drome hépato-pulmonaire peut occa-
sionner une platypnée-orthodéoxie
par dilatation vasculaire pulmonaire
et shunt consécutifs, soit par des
troubles de la ventilation/perfusion
secondaire a un épanchement pleural,
soit une limitation des mouvements
diaphragmatiques par une volumi-
neuse ascite.

La gravité pourrait également accroitre
la compression de l’oreillette droite
ou le flux sanguin intrapulmonaire au
travers des zones pulmonaires basales
faiblement ventilées, exacerbant la
dyspnée et la désaturation en position
debout.

Les anévrysmes du septum interauri-
culaire peuvent étre également incri-
minés. Ont été également rapportés des
syndromes de platypnée-orthodéoxie
secondaires a des pneumopathies infec-
tieuses, des traumatismes thoraciques,
des pneumopathies toxiques & 1’amioda-
rone ou aux organophosphorés.

Une équipe francaise a montré, pour
expliquer le mécanisme du shunt auri-
culaire droite-gauche engendré par une
aorte ascendante anévrysmale en ETO,
les dimensions du septum interauricu-
laire étaient réduites chez les patients
ayant une dilatation delaracine aortique,
et que cette dilatation était responsable
d’un refoulement et d'une hyperlaxité de
la cloison interauriculaire [10], avec un
flux veineux cave inférieure soulevant
la cloison, ouvrant le foramen ovale,
créant alors un shunt droite-gauche.
L’apparente diminution de la dimen-
sion du septum chez les patients ayant
une aorte dilatée était secondaire a une
“sorte” de compression du septum par
I’aorte, la cloison interauriculaire deve-
nant alors hypermobile avec un flux
préférentiel en provenance de la veine
cave inférieure au travers d'un foramen
ovale béant.
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Clinique

La clinique est pauvre, cette entité devant
étre évoquée de principe dans toutes les
hypoxémies réfractaires, en particulier
lorsque la dyspnée s’améliore en décubi-
tus. Ce diagnostic est difficile, la plupart
des investigations étant souvent prati-
quées en cardiologie en position couchée !

La confirmation du diagnostic repose
sur le recours a:

-l'oxymetre de pouls et la confirmation
du peu d’efficacité de fortes concentra-
tions d’oxygeéne (test d’hyperoxie);

-TPéchocardiographie transthoracique,
ou mieux transcesophagienne, avec
épreuve de contraste positionnelle
confirmant le shunt droite-gauche [11]
et permettant également de documenter
I’absence d’hypertension artérielle pul-
monaire. Parfois, lorsque le shunt droite-
gauche n’est pas évident, le foramen
ovale perméable n’est objectivé que par
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FIG. 2: Echocardiographie transcesophagienne avec épreuve de contraste montrant la perméabilité du

foramen ovale.
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E—) Y penser devant une hypoxémie réfractaire avec dyspnée positionnelle.

E—) C’est un shunt droite-gauche qui survient en dépit d’'un cceur droit et des

pressions pulmonaires normales!

[:—) La confirmation du diagnostic repose sur 'oxymétrie de pouls et
I'échocardiographie transthoracique, ou mieux transcesophagienne de

contraste, plus performante.

[:—) La fermeture par prothése d’Amplatz le plus souvent, par voie percutanée,
permet une amélioration spectaculaire de la symptomatologie.

injections de microbulles dans la veine
cave inférieure (fig. 2). Si, pour des rai-
sons techniques, I’échocardiographie
n’est pas contributive, une angiographie
peut étre envisagée.

Lapproche thérapeutique

En général, le syndrome de platy-
pnée-orthodéoxie est mal toléré. Le

traitement consiste le plus souvent
en une fermeture par voie percutanée
du défaut septal, avec des résultats
le plus souvent spectaculaires sur la
dyspnée et ’hématose [12], ainsi que
sur la prévention des embolies para-
doxales [13].

Sur une série multicentrique, diffé-
rentes protheses ont été utilisées [14]:
Amplatz (fig. 3), CardioSEAL, Sideris,

Das AngelWings et Starflex, permettant
la fermeture dans 97 % des cas avec une
saturation en oxygene passantde 84 % a
95 %. Les complications de ce geste sont
rares: embolisation, infections, aryth-
mie, thrombose du matériel, shunt per-
sistant significatif, fistule traumatique
entre l’aorte et 1’oreillette quand l’aorte
est anévrysmale.

Conclusion

Le syndrome de platypnée-ortho-
déoxie est une entité clinique rare
— a laquelle il faut penser devant une
hypoxémie réfractaire et positionnelle
associée a un facteur anatomique favo-
risant aortique, vertébral, ou pleuro-
parenchymateux — et qui requiert
pour son diagnostic des moyens tech-
niques simples (échocardiographie de
contraste, idéalement transcesopha-
gienne). Le traitement par voie percuta-
née permet une amélioration clinique
spectaculaire et durable ainsi qu'une
prévention des embolies paradoxales,
au prix de rares complications.

F1G. 3: Mise en place d’'une prothése dAmplatz n° 35 chez la méme patiente. (Remerciements au Dr Jérdme Petit pour 'iconographie).
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Xention et Servier annoncent leur collaboration dans le domaine cardiovasculaire
afin de poursuivre le développement d’un modulateur sélectif de Kvi.5 pour le
traitement de la fibrillation auriculaire.

Selon les termes de l'accord, Servier a recu une option pour acquérir certains
droits de propriété intellectuelle, poursuivre le développement et commercialiser
le XEN-Do103 sur tous les territoires a 'exception des Etats-Unis et du Japon. Les
droits pour les Etats-Unis et le Japon resteront détenus par Xention.

Durant la période d’option, un programme conjoint de développement clinique
du XEN-Do103, comportant deux études cliniques de phase Il visant a démontrer
I'efficacité du XEN-Do103 pour diminuer la fréquence et la durée des épisodes de
FA dans le cadre de la FA paroxystique, sera entrepris.

Le XEN-Do103 est un inhibiteur puissant et sélectif de Kv1.5, un canal potassique
exprimé dans loreillette, qui constitue une nouvelle cible prometteuse dans
le traitement de la fibrillation auriculaire. La sécurité d’utilisation et la bonne
tolérance de cette molécule ont été observées lors du développement clinique

de phase I.



