SYNDROME DE PLATYPNEE-ORTHODEOXIE :
Une observation clinique perspicace

REsumE : Nous rapportons le cas d’une patiente admise en
unité de Soins Intensifs ayant présenté une dyspnée avec
hypoxémie réfractaire aprés résection chirurgicale d’un kyste
bronchogénique bénin. La démarche de recherche étiologique
a permis d’écarter les causes classiques d’hypoxémie posto-
pératoire. On mettra en évidence, par la suite, un syndrome
de platypnée-orthodéoxie. Les examens complémentaires
démontreront ’existence d’un foramen ovale perméable.
Cette situation, compatible avec le syndrome présenté, a été
redevable d’une intervention de fermeture percutanée auto-
risant une disparition immédiate des symptomes, confirmant
le diagnostic.

Morts-CLES : Foramen ovale perméable - Platypnée orthodéoxie
- Hypoxémie - Shunt doit gauche - Fermeture percutanée

INTRODUCTION

Le syndrome de platypnée-orthodéoxie (1,
2) est un syndrome positionnel rare, et souvent
méconnu, combinant une dyspnée a la station
debout/assis associée a une hypoxémie artérielle
(orthodéoxie). [’amendement des symptomes
est objectivé lors du repositionnement en décu-
bitus (platypnée). Il s’agit d’un diagnostic diffi-
cile (3-5) et dont les circonstances d’apparition
sont sujettes a de nombreuses interprétations.
Un foramen ovale perméable (FOP) est retrouvé
dans environ 25 a 30 % de la population géné-
rale (6, 7). Sa découverte est souvent fortuite et
associée a un contexte asymptomatique. Sera
relaté ici, le cas clinique d’un syndrome de pla-
typnée-orthodéoxie dans un contexte de FOP
occasionnant un shunt droit-gauche. Nous dis-
cuterons ensuite la démarche diagnostique, les
étiologies du syndrome, les facteurs favorisants,
la prise en charge du FOP dans ce syndrome,
I’indication de fermeture et leurs résultats.

PRESENTATION DU CAS

Madame W. est une femme de 71 ans,
admise en unité de Soins Intensifs pour sur-
veillance postopératoire aprés exérése d’un
kyste bronchogénique intrapéricardique (8, 9).
Les antécédents médicaux sont dominés par
une cardiomyopathie ischémique. Sur le plan
chirurgical, la patiente a été opérée, notamment,
d’une prothese totale de hanche, sans complica-
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tion postopératoire. Les facteurs de risques car-
diovasculaires comportent un diabéte de type 2
non insulinorequérant et une hypertension arté-
rielle traitée par inhibiteur calcique.

Ce kyste avait été découvert dans le cadre
d’une mise au point d’une dyspnée d’effort. Une
fois ce dernier révélé, la patiente a pu bénéficier
d’un bilan complet comprenant notamment un
PET-CT afin d’écarter une origine néoplasique.
Une exérése de ce kyste, vraisemblablement
bénin, a été programmée. L’intervention par
thoracotomie droite objective le kyste en intra-
péricardique, localisé en regard de I’oreillette
gauche. L’exérése a été pratiquée sans difficulté
et le décours postopératoire immédiat a été banal.

En unité de Soins Intensifs, la patiente est
rapidement extubée et hémodynamiquement
stable. En particulier, elle ne présente pas de
dyspnée ni d’hypoxémie. L’examen clinique
réalisé lors de son entrée dans le service est sans
particularité. Un cathéter artériel a été placé
pour une surveillance hémodynamique rappro-
chée. L’oxymétrie pulsée objective une satura-
tion artérielle en oxygene a 96 % aux lunettes a
oxygene (1 litre par minute).

DYSPNEE INEXPLIQUEE ET ERRANCE DIAGNOSTIQUE

Moins de vingt-quatre heures aprés 1’inter-
vention, on note 1’apparition brutale d’une dys-
pnée en parallele d’une désaturation en oxygene
a I’oxymétrie pulsée jusqu’a 80 %. Une stratégie
par ventilation non invasive (VNI), avec oxygene
a haut débit, est mise en place. Les explorations
paracliniques et réévaluations cliniques stan-
dards restent non contributives d’un point de vue
étiologique malgré la réalisation, notamment,
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d’un angioscanner pulmonaire, d’une fibrosco-
pie bronchique, d’une échocardiographie car-
diaque limitée et d’une échographie pleurale (10,
11); ces examens n’ont apporté aucun argument
en faveur d’une embolie pulmonaire, d’un foyer
infectieux ou d’une décompensation cardiaque.

L’hypoxémie devenant réfractaire sous VNI
mal supportée, une intubation endotrachéale avec
ventilation mécanique est mise en route. Le pro-
tocole opératoire est revu avec les chirurgiens,
sans argument pour une étiologie traumatique
iatrogéne. La patiente étant restée apyrétique,
n’ayant pas présenté d’expectoration purulente,
ni d’anomalie biologique évidente (absence de
syndrome inflammatoire significatif et formule
leucocytaire aspécifique), une surinfection res-
piratoire semble peu probable.

La situation évolue progressivement favo-
rablement sans traitement spécifique, de sorte
qu’un sevrage respiratoire est rapidement envi-
sagé. Cependant, la patiente ne supporte que dif-
ficilement la période post-extubation présentant
toujours, de maniére sporadique, une tendance
hypoxémique inexpliquée. Toute médication
susceptible d’inhiber une vasoconstriction
hypoxique pulmonaire éventuelle, tels les inhi-
biteurs calciques, est interrompue, sans ameélio-
ration significative (11, 12).

OBSERVATION CLINI QUE > SYNDROME POSITIONNEL

Enfin, I’équipe infirmiére signale une désa-
turation en oxygene minime lorsque la patiente
se place en décubitus latéral lors des soins de
nursing, et celle-ci est nettement accentuée
lorsque I’on essaie de 1’asseoir, partant de 95 %
jusqu’a 80 % de saturation en oxygene sur
I’oxymétrie pulsée sous lunettes a oxygene a 2
litres par minute de débit. C’est en recouchant
la patiente que la saturation en oxygene s’amé-
liore a nouveau. Les paramétres sont également
confirmés sur gazométrie artérielle lors des
mémes manceuvres, objectivant alors 1’hypoxé-
mie «position dépendante». Suite a cette obser-
vation, le syndrome de platypnée-orthodéoxie
est évoqué. En effet, lorsque la patiente se
redresse, elle présente une dyspnée (platypnée)
et également une hypoxémie dans cette position
(orthodéoxie).

Une premicere échocardiographie transceso-
phagienne, avec usage de contraste par bulles
salines, est réalisée et objective, dans des
conditions suboptimales, une communication
interauriculaire importante avec un flux qui
semble bidirectionnel. Un bilan hémodyna-
mique invasif par cathéter de Swan-Ganz est
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proposé, évaluant la pression dans 1’oreillette
droite a 11 mmHg et une pression pulmonaire
d’occlusion a 3 mmHg, éléments compa-
tibles avec un éventuel shunt droit-gauche. La
patiente est alors transférée en milieu univer-
sitaire pour la poursuite de la prise en charge.

DIAGNOSTIC ET TRAITEMENT

Des échocardiographies transthoracique et
transcesophagienne sont réalisées a 1’admis-
sion, confirmant un important bombement du
septum interauriculaire vers I’oreillette gauche
avec un shunt droit-gauche clairement visualisé
au Doppler couleur (Figure 1) et par le pas-
sage rapide de bulles salines dans les cavités
gauches (Figure 2). Le diagnostic de FOP est
alors retenu.

Il est donc décidé de fermer ce FOP par voie
percutanée par I’intermédiaire d’une ombrelle.
L’effet sur les symptomes respiratoires et la
saturation artérielle en oxygeéne est immédiat,
comme décrit dans la littérature (6, 13-15),
confirmant 1’étiologie et le diagnostic du syn-
drome de platypnée-orthodéoxie. Une échogra-
phie cardiaque de contréle démontre 1’absence
de shunt résiduel.

DISCUSSION

Le cas clinique présenté ici met en exergue
une errance diagnostique face a une hypoxémie
réfractaire post-opératoire. L’hypoxémie per-
sistante malgré un apport standard d’oxygéne
est habituellement référée a trois entités (11)
I’effet shunt (le plus fréquent, aspécifique), le
shunt intrapulmonaire vrai et le shunt intra-
cardiaque vrai. La différence principale réside
dans le fait qu’une hyperoxygénation peut cor-
riger une hypoxémie induite par effet shunt,
contrairement aux deux derniers phénomeénes.
Or ici, ’hypoxémie était réfractaire a 1’oxygé-
nothérapie intensive. Dans un premier temps, la
recherche étiologique initiale étant négative, il a
été décidé d’arréter les médicaments inhibant la
vasoconstriction hypoxique pulmonaire comme
par exemple un traitement anti-hypertenseur de
type inhibiteur calcique afin de ne pas favoriser
une inadéquation ventilation-perfusion. Malgré
cela, aucune modification significative de satu-
ration artérielle en oxygeéne n’a été objectivée.

HYPOXEMIE REFRACTAIRE

Une hypoxémie réfractaire avec investi-
gations standards non contributives (10) doit
faire suspecter une étiologie moins fréquente
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Figure 1. Echographie cardiaque transoesophagienne, au lit de la patiente.
On objective sur cette image un flux droit-gauche bien visualisé au Doppler
couleur. OD : oreillette droite. OG : oreillette gauche.

comme une possibilité de shunt, notamment
intracardiaque. L’évocation du syndrome de
platypnée-orthodéoxie est clinique : observation
d’une désaturation en oxygene et d’une dys-
pnée en position orthostatique, avec atténuation
des symptomes en décubitus. Classiquement,
I’échographie cardiaque idéalement transoeso-
phagienne avec Doppler et usage de contraste
par bulles salines donne le diagnostic. Le cathé-
térisme cardiaque droit peut également offrir
une aide diagnostique pour confirmer le shunt
droit-gauche, mais n’est pas indispensable. En
effet, dans ce cas clinique, 1’échographie au lit
du malade objectivait shunt droit-gauche confir-
mant la présence d’un foramen ovale perméable.

PHYSIOPATHOLOGIE

Le syndrome de platypnée-othodéoxie est
trés rare. En 2001, Cheng et coll. (1, 2, 16) évo-
quaient le fait que seulement 40 cas environ
ont été rapportés depuis la premiére description
en 1949. La physiopathologie de ce syndrome
semble étre tributaire d’une force directrice
essentiellement redevable de deux facteurs :
I’un anatomique, 1’autre fonctionnel. Le facteur
anatomique, dans le cas présenté, est la présence
d’un FOP. Classiquement, un FOP, en raison
notamment des régimes de pressions plus élevés
du réseau vasculaire gauche, peut occasionner
un shunt gauche-droit minime asymptomatique.
Cependant, 1’existence du syndrome est liée a
la présence d’un shunt droit-gauche positionnel.
Pour le critére fonctionnel, il est suspecté, pour
cette patiente, que la thoracotomie droite avec
exérése d’un kyste intrapéricardique a autorisé
un changement d’axe au niveau cardiaque. Une
modification de conformation médiastinale et,

Figure 2. Echographie cardiaque transoesophagienne, réalisée au lit de la
patiente, coupes a 0°, séquence rapide de 3 images se suivant de moins de
3 battements cardiaques dans le temps. Injection de bulles salines par un
cathéter veineux, apparaissant dans ’oreillette droite sur I’image A. On
constate un rapide passage du contraste salin vers ’oreillette gauche sur
I’image B. Présence clairement établie des bulles salines dans le comparti-
ment gauche sur I’image C. Réalisé sous manceuvre de Valsalva, I’examen
confirme le shunt droit-gauche visualisé au Doppler. OD : oreillette droite.
OG : oreillette gauche. VG : ventricule gauche.

éventuellement, au niveau de 1’angle du sep-
tum interauriculaire, permettant une orientation
directe de ’abouchement de la veine cave vers
le foramen ovale, serait une explication ration-
nelle. Le passage a la position verticale favo-
rise alors probablement la déformation axiale
et, notamment, le flux dirigé vers le foramen
ovale, encourageant ainsi son ouverture et donc
le shunt droit-gauche (17).

En outre, il existe divers facteurs pouvant
accentuer le shunt droit-gauche (17-21). En fait,
il s’agit surtout des causes modifiant le régime de
pression dans le lit pulmonaire telles que I’em-
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Figure 3. Schéma illustrant un FOP avec shunt droit-gauche. Coupe fron-
tale du ceeur, en vue de face des cavités auriculaires. A droite, 1’oreillette
gauche et a gauche ’oreillette droite. Un flux préférentiel droit-gauche est
représenté par la fléche bleue ici partant de I’abouchement de la veine cave
inférieure dans I’oreillette droite. La fleche noire suggére une augmentation
de pression dans I’oreillette droite par rapport a la gauche. Les fléches
blanches sont 1a pour rappeler que, normalement, le septum est imper-
méable grace la fusion du septum primum et du septum secundum lors de
I’inversion de pressions du systéme cardiaque a la naissance (augmentation
de la pression dans I’oreillette gauche par rapport a la droite).

bolie pulmonaire (augmentation de postcharge),
I’infarctus du ventricule droit (perte de com-
pliance), I’augmentation du retour veineux, etc.
(Tableau I). Partant de ce postulat, le traitement
est celui de la cause. Il est intéressant de signaler,
a titre d’exemple, que 1’'usage d’une PEEP (Posi-
tive End-Expiratory Pressure) élevée en position
couchée lors de la ventilation mécanique n’a pas
eu d’impact négatif sur I’hypoxémie par aug-
mentation de la post-charge droite qui aurait pu,
théoriquement, majorer le shunt droit-gauche.
Ceci laisse penser qu’un «trigger» anatomique
fonctionnel (I’orthostatisme) semble nécessaire
afin de favoriser le passage droit-gauche et que
les modifications seules du régime de pression
droit ne suffisent pas.

La fermeture du FOP par I’intermédiaire
d’une ombrelle a été largement controversée
ces dernieres années. Bien qu’elle devrait étre
envisagée (15) dans les FOP symptomatiques
avec syndrome de platypnée-orthodéoxie (pas-

TABLEAU I. SITUATIONS CLINIQUES POUVANT FAVORISER
UN SHUNT DROIT-GAUCHE

SITUATIONS POUVANT FAVORISER UN SHUNT DROIT-GAUCHE

Valve d’Eustache persistante (associée ou non a un réseau de Chiari)
Dilatation de ’aorte ascendante

Epanchement péricardique

Péricardite constrictive

Sténose tricuspidienne

Réduction de compliance du venticule droit (infarctus)...
Embolie pulmonaire

Thrombus dans I’oreillette droite

Hypertension pulmonaire

Ascite abdominale

Pneumectomie

Paralysie diaphragmatique

Cyphose sévere

Myxome auriculaire droit

Liste non exhaustive des situations courantes pouvant favoriser un
shunt droit-gauche (17-21)
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sage d’une saturation artérielle en oxygeéne de
82,6 +/- 5,4 % a 96,1+/-2,2 % apres la procé-
dure, selon une étude sur 18 patients publiée en
2004), ses indications restent trés restreintes (6,
23). Cependant, les résultats ne semblent pas
satisfaisants si 1’étiologie de I’hypoxémie est
mixte avec, notamment, une composante pul-
monaire primaire, comme en témoigne 1’absence
d’amélioration significative des symptomes de 6
patients sur 17 aprés fermeture sur une étude de
2001 a 2012 (24). Les autres indications poten-
tielles de fermeture ne seront pas discutées ici (6,
23, 25), notamment le contexte d’embolie para-
doxale/cryptogénique ou de migraine associée
au shunt.

Les risques de complications séveéres immeé-
diates sont variables selon les études. Les com-
plications a court terme sont de plusieurs ordres :
déces, hémorragie massive, reprise chirurgicale
urgente, tamponnade et embolie pulmonaire
(25). A plus long terme, certains auteurs ont
décrit une incidence accrue de fibrillation auri-
culaire post-procédure avec une augmentation
du risque d’accident vasculaire cérébral (26).
Les études les plus récentes, réalisées pour le
suivi de fermeture de FOP pour d’autres indica-
tions que le syndrome de platypnée-orthodéoxie
sur certains patients sélectionnés, ont toutefois
démontré des résultats favorables a court et long
termes apres fermeture du shunt. Les données a
long terme, a un peu plus de 5 ans de 1’étude ran-
domisée multi-centriste RESPECT (27) ayant
compar¢ initialement preés de 980 patients divi-
sés en un groupe apres fermeture de FOP et un
groupe avec stratégie médicale optimale seule,
abondent dans ce sens (28, 29). Dans ces condi-
tions, il est rationnel de penser que la fermeture
percutanée d’un FOP avec syndrome de platy-
pnée-orthodéoxie est justifiée car elle présente
un rapport risque/bénéfice favorable.

Enfin, le syndrome de platypnée-orthodéoxie
ne se confine pas a la physiopathologie car-
diaque. Il peut étre également retrouvé dans
88 % des syndromes hépato-pulmonaires (30),
notamment dans les contextes associant une cir-
rhose hépatique.

CONCLUSION

La présence d’une dyspnée, associée a
une hypoxémie réfractaire inexpliquée par
les investigations classiques, doit faire évo-
quer la présence d’un éventuel shunt intracar-
diaque. Une observation clinique perspicace
pourra faire penser au diagnostic et démasquer
le caractére positionnel inhabituel : désatura-
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