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» Arteriel desaturation ses ved hjerte-
og lungesygdom seerligt i liggende
stilling eller ved fysisk anstrengelse,
men kan ses hos patienter, nar de rej-
ser sig op. Tilstanden benavnes pla-
typngortodeokszaemi og betragtes
som veerende sjaelden.

Dyspng er et hyppigt symptom ved bade lunge- og hjer-
tesygdom. Ved lungesygdom forekommer dyspng ofte
ved fysisk aktivitet, og ved hjertesygdom (hjerteinkom-
pensation) kan dyspng forekomme ved fysisk anstren-
gelse eller i liggende stilling (ortopng). Kun sjaldent
ser man patienter, der primeert er forpustede med lav
arterieiltmaetning, nar de star, og begge tilstande
bedres, nér de legger sig ned. Tilstanden betegnes pla-
typngortodeoksaemi (PO) og betragtes som meget sjeel-
den, hvorfor opggrelser primert bygger pd samlinger af
kasuistikker. Med gget opmarksomhed og gode mulig-
heder for akut og subakut billeddannelse (ekkokardio-
grafi og CT/MR-skanning af hjerte og lunger samt lun-
gescintigrafi) og udbredt monitorering med pulsoxio-
metri pd akutte modtageafdelinger forventer vi, at PO
vil blive opdaget hos flere patienter. Ved flere hyppige
lungesygdomme er nogen grad af PO ofte til stede. PO
blev fgrst beskrevet i 1949 [1] hos en patient med pul-
monale arteriovengse shunter, og betegnelserne pla-
typng og ortodeokseemi blev angivet i artikler fra hhv.
1969 og 1978 [2, 3], hvor PO blev beskrevet hos pa-
tienter med lever- og lungesygdom. Fgrst i 1984 blev
PO beskrevet i relation til hjertesygdom [4]. PO klassi-
ficeres i dag som havende kardiologisk eller ekstrakar-
dial (typisk pulmonal) arsag (Figur 1) eller som en
blandingsgenese [5]. Fysiologisk relateres PO i alle til-
feelde til ortostaserelateret hgjre-venstre-shuntning
(overlgb af afiltet vengst blod fra hgjre side af kredslg-
bet til det systemiske kredslgb) [5].

» | takt med bedre monitorering af arte-
riel iltmastning og bedre billeddan-
nende undersggelser vil forventeligt
langt flere patienter blive diagnostice-
ret med denne lidelse, og i takt med
bedre muligheder for at lukke hgjre-
venstre-shunter kan flere patienter
behandles.

» Tilstanden skyldes ortostasebetinget
hgjre-venstre-shuntning af blod i lun-
ger og hjerte eller blandingstilstande.

BAGGRUND
Platypng ortodeoksaemi ved kardialt hgjre-
venstre-shuntning
I en nyligt publiceret systematisk oversigtsartikel over
publicerede kasuistikker identificerede man blot 239
patienter med PO, hvoraf de 87% af tilfaeldene blev be-
tragtet som havende en kardial drsag, mens kun hhv.
4% og 9% blev betragtet som veerende af pulmonal pa-
renkymatgs drsag eller fordrsaget af pulmonale arterio-
vengse shunter [5]. Langt de fleste havde dermed en
kardial drsag, og hovedparten af patienterne (79%)
havde paviseligt persisterende foramen ovale (PFO) el-
ler atrieseptumdefekt (ASD) [5]. Mange patienter med
PFO/ASD havde yderligere kardiale/ekstrakardiale
problematikker, hvor man primeert sd tilstande, der
kunne »omdirigere« blod fra systemvener (venae ca-
vae) veek fra trikuspidalklappen og mod foramen ovale
[5] og/eller gget tryk i hgjre side af hjertet, begge for-
hold, der hjelper med at lede blod fra hgjre atrium over
en dbentstdende PFO/ASD til venstre atrium. Atriesep-
tumaneurisme (stort og lgst atrieseptum med > 1 cm
deviation fra foramen ovale) ses ofte hos patienter med
PO [5, 6]. Af de tilstgdende problematikker sd man ofte
dilatation eller aneurisme af aorta ascendens (25% af
alle), nylig pneumektomi (14%), diafragmaparese
(8%), prominerende eustakisk klap (valvula vena ca-
vae inferioris; 8%) og/eller sammenfald i columna tho-
racalis/kyfoskoliose (6%). Ganske f4 patienter havde
sveer atrieseptumlipomatose (fedtansamling i atrieskil-
leveeg, der omkranser foramen ovale; 2%) [5].
Omkring 25% af alle voksne har PFO [7], dvs. at de
to blade, der deekker foramen ovale, ikke er fuldt fusio-
nerede efter fgdslen. Under normale omsteendigheder
giver det ikke anledning til betydende shuntning, og
hvis der er shuntning over en PFO/lille ASD, vil det nae-
sten altid vaere med retning fra venstre til hgjre atrium,
da venstre atriums tryk normalt er 5-8 mmHg hgjere
end hgjre atriums tryk. Der skal derfor ikke blot veere
PFO/ASD, men ogsé en anatomisk og/eller fysiologisk
arsag til, at patienten har den sjeldne variant med
hgjre-venstre-shuntning [6]. Sjeeldent kan der vaere
tale om en signifikant trikuspidalinsufficiens rettet
imod foramen ovale [8-10], men typisk er det vengst
blod fra systemvener, der rettes mod foramen ovale [5,




71. Der er i litteraturen naevnt tilfeelde med hgjre-ven-
stre-shuntning og PO ved hgjre ventrikel-sygdom eller
perikardieansamling, der begge kan gge trykket i hgjre
atrium, men oftere ser man PO ved umiddelbart nor-
malt tryk i hgjre atrium [5, 7]. Det hyppigste kardiale
fund, der kan forarsage flow mod PFO/ASD, er aorta
ascendens-dilatation og/eller en slynget aorta ascen-
dens [11, 12]. Aortaklappen er tat relateret til hgjre
atrium og septum interatriale, og dilatation af aorta
ascendens kan derfor trykke mod hgjre atrium og posi-
tionere hjertet og seerligt den aortanere del af atriesep-
tum mere horisontalt [11]. Positionseendringen kan
gore, at PFO dbnes, og at blodet lettere strommer mod
atrieseptum. Dette sker bade ved at blodet bringes fra
vena cava inferioris og PFO i taettere relation og for-
mentlig ogsa ved (af og til sammen med), at en promi-
nent eustakisk klap kommer til at fungere som en delvis
skilleveeg i hgjre atrium, et funktionelt cor triatriatum
dexter [8-10]. Lignende mekanismer menes at veere
grundleggende for PO ved pneumektomi, hvor det in-
terarterielle septum endrer konfiguration [13, 14] og
ved diafragmaparese, hvor man kan se, at diafragma
komprimerer hgjre side af kredslgbet [15].

Ud over at der sker konfigurationsaendringer af
atrieseptum, nar patienter er i stdende stilling, ved
man, at det central vengse tryk/hgjre atriums tryk ikke
falder signifikant, mens venstre atriums tryk falder ca.
3 mmHg bedgmt ved Swan-Ganz-kateterbaseret ma-
ling af indkilingstryk ved helkropsvipning af patienten
med hovedet opad [16]. Denne ortostaserelaterede
normale trykforskel mellem atrier er formentlig en del
af forklaringen pé, at et kardialt hgjre-venstre shunt
kan opsté og tiltage, ndr man rejser sig op.

Platypnoortodeoksaemi ved lever og lungesygdom
(ekstrakardial hgjre-venstre-shuntning)

Altman & Robin foreslog i 1969, at PO hos lungepatien-
ter var et resultat af ortostaserelateret pulmonal perfu-
sions-ventilations-mismatch [2], og Robin et al paviste i
1976 med angiografi hos tre patienter, at rsagen til, at
de havde PO var, at der, nar de var i stdende stilling,
dbnedes arteriovengse anastomoser i basis af lungerne
[3]. Ogsé patienter med egentlige arteriovengse mal-
formationer kan have PO [5]. Generelt berettes der om
fa lungepatienter i litteraturen om PO, men ortostase-
betinget lav arterieilttension er faktisk et kendt feeno-
men blandt patienter med kronisk obstruktiv lungesyg-
dom (KOL). I et studie med 127 patienter med KOL
steg den arterielle ilttension blandt de mindst syge, nar
de rejste sig, men faldt > 3 mmHg hos de mest syge
[17]. Ved ortostase gennemblgdes de basale lungeaf-
snit bedre end de apikale, og der opstér perfusions-ven-
tilations-mismatch. Hvis saerligt de basale lungeafsnit
rammes af parenkymatgs lungesygdom, kan en stor del
af blodet, der gennemstrgmmer lungerne, forblive af-

g FIGUR 1

Forklaringsmodel for kardial arsag til platypngortodeoksami. Skematisk
tegning af hjertet med persisterende foramen ovale/atrieseptumdefekt med
patienten i liggende stilling (A) med meget lidt eller typisk ingen hajre-ven-
stre-shuntning, og med patienten i stdende stilling (B), hvor det venase til-
bagelab til hejre hjertehalvdel er mindre, men hejre-venstre-shuntning bli-
ver mere prominent.

iltet (hgjre-venstre-shuntning) seerligt ved forekomst
af arteriovengse shunter, der kan dbne ved alveoleaer
hypoksi.

Patienter med leversvigt har ofte dbentstadende pul-
monale arteriovengse forbindelser. Mild ortodeoksi ses
derfor hos nogle patienter, der har kronisk leversvigt
med lav pulmonal transittid for erytrocytter mélt med
ekkobobler, og er derfor formentlig relateret til arterio-
vengse shunter [18]. At beretninger om disse patienter
ikke forekommer i mange kasuistikker om PO, viser, at
ortodeoksien formentlig i de fleste tilfeelde er klinisk
mindre betydningsfuld.

Blandingstilstande

Ortostasebetinget PFO-relateret hgjre-venstre-shunt-
ning aggraveres af pulmonalt hgjre-venstre-shuntning
inkl. perfusions-ventilations-mismatch. Der behgver
ikke at veere pulmonal hgjre-venstre-shuntning, men
ved lungesygdom, der er associeret med hgjt pulmona-
larterietryk/-modstand, vil trykket gges i hgjre atrium
og hgjre-venstre-shuntning over bentstdende PFO i
stdende stilling kan tiltage. Lungesygdom vil kunne gge
trykket i hgjre ventrikel og hgjre atrium, og det er for-
mentlig medvirkende arsag ved kombinationer af PFO
og lungesygdom. Der kan vere tale om kronisk lunge-
sygdom med forhgjet pulmonalarterietryk eller mere
akut opstdet lungeproblematik med oget afterload for
hgjre ventrikel (f.eks. lungeemboli) og/eller hypoksisk
vasokonstriktion ved sygdom i lungeparenkymet.

Som eksempel pé en blandingstilstand kan navnes
en 92-drig kvinde, som blev indlagt med akut forveer-
ring af leengerevarende dyspng. Lunge- og hjertesteto-
skopi samt et initialt rgntgenbillede af lungerne var
upéfaldende, infektionstallene var normale, hun var
afebril, og biomarkgrerne for hjerteinsufficiens og myo-
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kardieinfarkt var normale. Den indlaggende leege be-
markede flere gange, at den arterielle iltmatning
(Sa0,) faldt til < 80%, nér patienten sad péd sengekan-
ten, men var normal, nér hun 13 i sengen (97%). Ved en
spiral-CT med kontrast afkraeftede man lungeemboli og
péviste bronkieektasier, der var mest udbredte i de ba-
sale lapper, og dertil en mindre subsegmenteer atelek-
tase i venstre basallap. Desuden blev der pavist dilata-
tion af aorta ascendens til 51 mm (normalt < 40 mm)
og sammenfald i columna vertebralis med nogen tora-
kalkyfose. Den tydelige ortostasebetingede arterielle
hypoksemi gjorde, at arbejdshypotesen blev PO. En
akut transtorakal ekkokardiografi viste et atrieseptum-
aneurisme med PFO, hvor der ved injektion af salt-
vandsbobler fra et albuevenekateter pévistes markant
hgjre-venstre-shuntning. P4 baggrund af PFO med
hgjre-venstre-shuntning, dilateret aorta ascendens, to-
rakal kyfose og lungesygdom, der serligt afficerede ba-
sale lungeafsnit, havde patienten formentlig PO som en
blandingstilstand.

DIAGNOSE

Ved mistanke om PO vil den fgrste undersggelse vere
maling af arteriel ilttension/iltmetning med patienten
iliggende og stéende stilling bedst objektiviseret med
arteriepunktur. Det er diagnostisk, hvis SaO, falder
mere end 5%, efter at patienten har rejst sig [19].
Umiddelbart vil man have mistanke om pulmonal
shuntning, hvis der er kendt lever- eller lungesygdom,
men fuld undersggelse vil ngdvendigggere ekkokardio-
grafi, initialt transtorakal [20]. En ekkokardiografisk
undersggelse udfpres med seerligt henblik pé god visua-
lisering af atrieseptum og gennemfgres med boblekon-
trast. Hvis der ikke er shunt, vil der ikke ses bobler i
venstre atrium efter injektion af shaken saline i en stor
albuevene, men kun i hgjre atrium. Hvis man inden for
de forste tre hjerteslag efter infusion ser boblekontrast i
forst hgjre atrium og umiddelbart derefter i venstre
atrium, er det tegn pd PFO/ASD [21], ogsa selvom en
&bning i atrieseptum ikke umiddelbart kan visualiseres.
Huvis der forst efter 3-6 hjerteslag ses bobler i venstre
atrium, tyder det p& pulmonal shuntning [22]. I tvivls-
tilfeelde vil man ofte g videre med en transgsofageal
ekkokardiografi [20]. Ekkokardiografi har den fordel,
at man af og til kan gennemfgre supplerende undersg-
gelse med patienten siddende, maske endda stédende,
og saledes se, om anatomien og respons pa boblekon-
trast pges i siddende/stdende stilling.

Ilitteraturen anbefales det ved ufyldestggrende ek-
kokardiografi at g videre med hjerte-MR-skanning
[23]. Med hjerte-MR-skanning vil man oftest kunne vi-
sualisere septum interatriale godt, og man vil ogsa
kunne pavise signifikant hgjre-venstre-shuntning enten
direkte over atrieseptum eller indirekte, ved at slagvo-
lumen bedgmt med fasekontrastflowsekvenser er hg-

jere i aorta ascendens end i truncus pulmonalis. Dog
kan denne undersggelse ikke gennemfgres med patien-
ten i stdende stilling. Man vil imidlertid ofte fa et godt
indblik til hgjre atrium med dertil relateret mulighed
for at bestemme anatomisk kompression af hgjre
atrium og derved evt. funktionel cor triatriatum dexter,
hvis der efter ekkokardiografi fortsat er usikkerhed. Det
er ikke let med konventionel fasekontrastflowteknik at
pavise intrapulmonale shunter, idet man ved hjerte-
MR-skanning typisk ser pé forskellen i flow mellem
truncus pulmonalis og aorta ascendens, der imidlertid
er ens ved intrapulmonale shunter. Pulmonale shunter
og atrioventrikulaere (AV)-malformationer kan visuali-
seres med CT eller MR-skanning med kontrast, men fgl-
ges normalt med angiografi [23, 24]. Med lungescinti-
grafi vil man kunne pavise normal ventilation og
perfusion af lungeparenkym og dermed afkrafte en
pulmonal &rsag og lungeemboli som &rsag til lav arte-
riel iltmeetning, og i stedet for pavise hgjre-venstre-
shuntning ved fund af blodbéren tracer i det systemiske
kredslgb [25].

BEHANDLING

Behandlingen af PO relateres til den grundliggende ar-
sag. En pavist PFO med hgjre-venstre-shuntning kan
ofte lukkes med PFO-device (»dobbeltparaply«) [26].
Vanskelig anatomi kan ngdvendiggere aben hjerteki-
rurgi. Da PO er en kendt, omend sjalden komplikation
i forbindelse med pneumonektomi, vil man i nogle cen-
tre rutinemaessigt undersgge for PFO og implantere et
PFO-device, hvis der pdvises PFO [27]. Pulmonale shun-
ter/pulmonale AV-malformationer kan veere vanskelige
at behandle, da de ofte er dynamiske og er en lungeme-
dicinsk specialopgave. I udvalgte tilfeelde kan man for-
spge coiling af paviste AV-shunter [28]. Ved pulmonale
shunter sekundeert til hepatopulmonalt syndrom kan
levertransplantation vaere ngdvendig [29].

SUMMARY

Sanaz Amin & Per Lav Madsen:

Background, diagnosis and treatment of platypnoea-
orthodeoxia

Ugeskr Leeger 2018;180:V11170823

Platypnoea-orthodeoxia (PO) is a condition with dyspnoea
and arterial deoxygenation during orthostasis, which is
relieved in the supine position. This is a review of the
background of PO, which is always an orthostasis-related
right-to-left shunt of deoxygenated blood either across a
persistent foramen ovale/atrial septal defect or an
anatomical or functional pulmonary shunt, and diagnosis
and management is discussed. PO is considered to be rare
but will presumably be diagnosed increasingly frequently
with increased use of pulse oximetry and functional imaging
including echocardiography with bubble-contrast.
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