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MOTS CLES Résumé

Hypertension Introduction. — L’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) est une maladie grave qui a connu
artérielle une amélioration notable de sa prise en charge thérapeutique ces 20 dernieres années. Parmi les
pulmonaire ; nouvelles options thérapeutiques, la chirurgie a la possibilité d’améliorer, voire, dans certains
Transplantation cas, de guérir UHTAP.

cardiopulmonaire ; Etat des connaissances. — L’endartériectomie pulmonaire guérit les malades atteints d’HTAP
Hypertension dite obstructive par du tissu fibreux résultant d’embolies pulmonaires récidivantes, par de
pulmonaire la tumeur, notamment en cas d’angiosarcome pulmonaire ou par des kystes hydatiques. La
postembolique ; transplantation bipulmonaire ou cceur—poumons est réservée aux patients atteints d’une HTAP
Endartériectomie terminale échappant aux traitements médicaux. L’atrioseptostomie et la procédure de Potts
pulmonaire ; sont des traitements d’attente permettant de retarder le moment de la greffe.

Assistance Perspectives. — Les assistances cardiorespiratoires extracorporelles représentent les derniéres
cardiopulmonaire avancées chirurgicales et sont utilisées en attente d’une transplantation ou en vue d’une
extracorporelle récupération dans les suites d’une greffe ou d’une endartériectomie pulmonaire compliquée.

* Auteur correspondant.

Conclusions. — La chirurgie fait partie intégrante de ’arsenal thérapeutique de UHTAP. La
concertation médicochirurgicale est le préalable a toute décision thérapeutique raisonnée.
© 2011 SPLF. Publié par Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
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Summary

Introduction. — Pulmonary arterial hypertension (PAH) is a severe disease that has undergone
a dramatic improvement in therapeutic management over the past 20 years. Among the new
therapeutic options, surgery has the potential to dramatically improve or, in some cases, cure
PAH.

Background. — Surgical treatment of PAH includes pulmonary endarterectomy which can cure
PAH when the cause is obstruction of the pulmonary arteries by fibrous tissue resulting from
pulmonary embolism, by tumours as angiosarcomas, and ecchinococcus cysts. Transplantation
is required in end-stage PAH after failure of medical treatment. Atrial septostomy and Potts
procedure are palliative surgical procedures that can delay transplantation.

Viewpoint. — Extracorporeal cardiopulmonary support is the latest surgical improvement, not
only as a bridge to transplantation in end-stage PAH but also during recovery after transplan-

cardiopulmonary
support

tation or pulmonary endarterectomy.
Conclusions. — Surgery is part of the therapeutic management of PAH. Dialogue between phy-

sicians and surgeons is a prerequisite for any reasoned therapeutic decision.
© 2011 SPLF. Published by Elsevier Masson SAS. All rights reserved.

Introduction

Le traitement médical de ’hypertension artérielle pulmo-
naire (HTAP) a connu ces 20derniéres années un essor
considérable. Paralléelement, une évolution du traitement
chirurgical de UHTAP a été constatée. En effet, au début
des années 1980, la transplantation cardiopulmonaire était
le seul traitement efficace au stade de HTAP évoluée [1].
Une décennie plus tard, la transplantation bi- voire mono-
pulmonaire a été introduite dans cette indication [2—5].
De méme, les progrés accomplis par le traitement médical
ont permis de diminuer nettement le nombre de trans-
plantations et surtout retarder la date de Uinscription sur
liste de transplantation pour cette indication [6]. Egale-
ment au début des années 1990, devant la pénurie des
greffons et les résultats plutét décevants a long terme
de la transplantation (survie environ a 50% a cinq ans),
d’autres traitements alternatifs ont été développés avec
succes, comme l’endartériectomie pulmonaire pour les
HTAP postemboliques. L’ensemble de ces procédures chi-
rurgicales destinées au traitement de U’HTAP sera discuté
en termes d’indications et de résultats. A Uétat actuel,
les deux traitements médical et chirurgical sont extré-
mement complémentaires et ne peuvent s’envisager que
dans le cadre d’une discussion médicochirurgicale dans un
centre de référence. En effet, bien que certaines procé-
dures chirurgicales, comme |’endartériectomie pulmonaire,
soient considérées comme un traitement définitif de ’HTAP,
elles ne peuvent étre effectuées que dans le cadre d’unité
médicochirurgicale rompue a cette pathologie car un trai-
tement médical peut étre nécessaire en préopératoire
pour amener le patient dans les meilleurs conditions a la
chirurgie ou en postopératoire devant un échec de la chi-
rurgie.

Les progrés accomplis dans le traitement médical des
HTAP ont permis de retarder la date de ’inscription sur liste
de transplantation.

L’endartériectomie pulmonaire pour les HTAP postem-
boliques est une technique chirurgicale alternative a la
transplantation mise au point ces dix derniéres années.

Endartériectomie pulmonaire

L’hypertension pulmonaire postembolique (HTAP-PE) est liée
a la persistance et "organisation fibreuse des caillots aprés
une ou plusieurs embolies pulmonaires aigués [7]. Cette
maladie, autrefois considérée comme exceptionnelle, est
actuellement de plus en plus fréquemment diagnostiquée
sans doute parce que des thérapeutiques efficaces peuvent
étre proposées. Le regroupement des patients souffrant
d’HTAP sur quelques centres pour exploration, traitement
médical ou transplantation, ainsi qu’un meilleur suivi des
patients ayant présenté une embolie pulmonaire aigué,
expliquent aussi la croissance constante du nombre d’HTAP-
PE reconnues et traitées.
L’HTAP-PE est de plus en plus souvent détectée.

Principes et technique de I’endartériectomie
pulmonaire [8—10]

L’endartériectomie pulmonaire est le traitement de choix
de UHTAP-PE en cas d’obstruction artérielle pulmonaire
suffisamment proximale, car elle restaure une fonction car-
diorespiratoire quasi normale et définitive au prix d’un seul
traitement anticoagulant au long cours. L’endartériectomie
consiste a extraire de chaque artére pulmonaire et ses
branches lobaires, segmentaires et sous-segmentaires, le
matériel fibreux qui s’est organisé a partir des caillots d’une
ou plusieurs embolies pulmonaires qui n’ont pas évolué vers
la lyse physiologique habituelle. Ce tissu fibreux fait corps
avec l'intima des artéres et est pénétré par des artéres sys-
témiques provenant des artéeres bronchiques, intercostales
et mammaires internes. Il ne peut étre extrait par throm-
bectomie mais seulement par endartériectomie séparant ce
tissu fibreux pris en masse avec l’intima et la partie interne
de la média du reste de la paroi artérielle (Fig. 1). Cette
endartériectomie, amorcée au niveau des troncs des artéres
pulmonaires intrapéricardiques, est étendue progressive-
ment vers la périphérie en travaillant par voie endoluminale
dans chacune des nombreuses branches de ’arbre artériel
pulmonaire.
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Figure 1. Séquestre fibreux résultat d’une endartériectomie
pulmonaire pour une hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) pos-
tembolique.

L'utilisation de U’arrét circulatoire en hypothermie pro-
fonde est essentielle pour assurer une bonne visibilité au
niveau des branches segmentaires, étant donné le retour de
la vascularisation systémique reperfusant le poumon en aval
de Uobstruction (Fig. 2).

Lintervention est entiérement menée par sternotomie
médiane et par voie intrapéricardique sans aucune ouver-
ture pleurale ou dissection des artéres pulmonaires extra-
péricardiques [9,10]. Trés succinctement, lintervention
se déroule en cing phases: une premiére étape de
refroidissement du corps jusqu’a 18°C aprés mise en
place d’une circulation extracorporelle (CEC) entre les
veines caves et l’aorte ascendante, une deuxiéme étape
d’endartériectomie du lit artériel pulmonaire droit sous
arrét circulatoire, une troisieme étape de reperfusion du
patient par la CEC durant la fermeture de U’artériotomie
pulmonaire droite, une quatrieme étape d’endartériectomie

Figure 2.  Artéres bronchiques anormalement développées nais-
sant de l’aorte chez les patients atteints d’hypertension pulmonaire
postembolique.

pulmonaire gauche sous arrét circulatoire suivie d’une cin-
quiéme étape de reperfusion, réchauffement et sevrage
de la CEC. Les arréts circulatoires durent en moyenne
20 minutes de chaque coté entrecoupés par une période
de reperfusion d’une vingtaines de minutes. Pontages
coronaires, valvuloplasties mitrales et aortiques ou ferme-
ture de foramen ovale perméable peuvent étre associés
a Uendartériectomie pulmonaire au cours du réchauffe-
ment [11]. Le remodelage ventriculaire droit et de ce fait
Uinsuffisance tricuspide rentre dans 'ordre a distance de
’endartériectomie, avec la diminution des pressions pul-
monaires. Il n’existe aucune indication a une valvuloplastie
tricuspide [12,13].

Il existe une classification postopératoire de la mala-
die, développée par ’équipe de San Diego [14], en fonction
de la qualité de la désobstruction. Cette classification a
une valeur pronostique mais ne permet pas préalablement
la sélection de patient éligible a U’endartériectomie. Le
typel est caractérisé par la présence de thrombus dans le
tronc de ’artére pulmonaire, le typell par la présence d’un
épaississement fibreux intimal, de bandes fibreuses et de
sténoses fibreuses (forme typique de la maladie), le typelll
par une occlusion distale segmentaire et sous-segmentaire
et le typelV par une absence de matériel obstructif mais
une artériolite prédominante responsable de thrombus arté-
riel pulmonaire d’alluvionnement. Le typelV n’est pas une
bonne indication a l’endartériectomie pulmonaire. L’enjeu
de U’évaluation des patients avant endartériectomie est de
dépister cette forme clinique.

e [’endartériectomie pulmonaire est le traitement de
choix de UHTAP-PE en cas d’obstruction artérielle
pulmonaire proximale.

e [’endartériectomie consiste a extraire de chaque
artere pulmonaire et de ses branches lobaires,
segmentaires et sous-segmentaires le matériel
fibreux résiduel provenant des caillots d’une ou
plusieurs embolies pulmonaires.

e |’intervention s’effectue en arrét circulatoire sous
hypothermie profonde, avec un temps droit et un
temps gauche pendant lesquels on peut associer
des pontages coronaires, des valvuloplasties mitrales
et aortiques ou une fermeture de foramen ovale

perméable.

e [’atteinte cardiaque droite disparait apres
’intervention, avec la normalisation des régimes de
pression.

e Le typelV de la classification postopératoire de
’équipe de San Diego (pas de matériel obstructif
mais artériolite) n’est pas une indication de cette
intervention et il est important de dépister cette
forme clinique avant ’endartériectomie.

Sélection des patients

Les indications de cette intervention sont directement

fonction de la faisabilité technique et de 'expérience,
acquise par le chirurgien, de cette intervention. Les lésions
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doivent débuter au niveau des troncs des artéres pulmo-
naires ou au niveau des artéres lobaires pour qu’un plan
d’endartériectomie puisse étre trouvé. Les formes distales
par microemboles dus a des cathéters endoveineux (port a
cath, dérivation ventriculo-atriale, pacemaker) ou chez les
patients splénectomisés sont des formes difficiles a désobs-
truer et a fort risque de mortalité postopératoire [15]. Une
autre difficulté dans ’indication opératoire des formes dis-
tales est de faire la différence entre obstruction secondaire
a des embolies pulmonaires et une HTAP primitive avec
thrombose in situ dans la partie distale des artéres segmen-
taires liée au bas débit.

Lorsque la gravité hémodynamique correspond au degré
d’obstruction anatomique, un bon résultat est dans presque
tous les cas acquis. En revanche, lorsque les résistances
pulmonaires sont discordantes par rapport aux lésions ana-
tomiques observées en angiographie, la part de l’artériolite
dans la maladie n’est pas négligeable et le résultat de la
désobstruction pulmonaire peut étre décevant. Ainsi, ces
formes ne sont accessibles a I’endartériectomie que si l’on
pense que l’acte chirurgical est capable de réduire de 50%
les résistances pulmonaires [16,17].

Les malades atteints d’HTAP-PE doivent étre opérés
le plus tot possible dans Uévolution de leur maladie
avant que ne se développe une artériolite dans les ter-
ritoires non obstrués et une HTAP sévére. A ce stade
précoce de la maladie, Uendartériectomie peut étre
faite avec un risque minimal et un bénéfice maximal
[15]. La place des traitements médicaux de l’artériolite
reste encore a définir. La population cible, le type
de médicament et le protocole d’administration font
I’objet de recherches cliniques pour le moment. L’age
en lui-méme n’est pas une contre-indication a cette
intervention, en revanche, devront étre récusés les
patients ayant des troubles neurologiques majeurs ou des
comorbidités associées graves. L’existence d’une coro-
naropathie associée n’est pas une contre-indication si
elle peut étre traitée par pontages coronariens durant
’endartériectomie.

e |’endartériectomie n’est entreprise que si ’on pense
que U’acte chirurgical est susceptible de réduire de
50% les résistances pulmonaires.

e Quand latteinte hémodynamique correspond au
degré d’obstruction anatomique, on peut s’attendre
a un bon résultat.

e Quand les résistances pulmonaires sont discordantes
par rapport aux lésions anatomiques observées en
angiographie, la part de Uartériolite n’est pas
négligeable et le résultat de la désobstruction
pulmonaire peut étre décevant.

e [’HTAP-PE doit étre opérée le plus précocement
possible, avant que ne se développe une artériolite
dans les territoires non obstrués.

Prise en charge postopératoire

Les deux principales complications postopératoires sont
’cedeme pulmonaire de reperfusion et U’hypertension

pulmonaire persistante [15]. L’cedéme pulmonaire est un
cedéme lésionnel de reperfusion des territoires pulmo-
naires obstrués en ischémie chronique et correctement
désobstrués [18]. L’hypertension pulmonaire persistante
peut étre due a une désobstruction insuffisante dans les
formes distales et/ou a une artériolite pulmonaire impor-
tante [19].

Dans la plupart des cas, la diminution de la postcharge
du ventricule droit par la levée de |’obstacle vasculaire pul-
monaire améliore immédiatement et significativement les
données hémodynamiques (diminution des pressions pulmo-
naires, augmentation de ’index cardiaque), ’hématose et
la diurese.

Les principes de la réanimation postopératoire [20,21]
reposent sur un remplissage vasculaire limité et précaution-
neux, le maintien d’une pression veineuse centrale basse
et U'administration de noradrénaline aux doses les plus
faibles possibles en cas de vasoplégie. L'index cardiaque
postopératoire doit, dans la mesure du possible, ne pas
dépasser l’index préopératoire pour éviter au maximum
’cedéme de reperfusion. A ce jour, aucun protocole de
ventilation mécanique n’a prouvé sa supériorité concer-
nant U’hématose et ’hémodynamique. La majorité des
patients est extubée un a deux jours apres ’intervention.
La circulation systémique des zones anciennement obs-
truées va s’involuer progressivement dans le temps mais
peut étre a lorigine d’hémoptysies en postopératoire
précoce [15]. En cas de désobstruction artérielle pul-
monaire, le traitement par embolisation bronchique de
ce saignement est alors de rigueur. La thrombose d’une
zone endartériectomisée est une éventualité rare mais
connue, particuliéerement dans les obstructions unilatérales,
qui justifie la mise en route d’un traitement anticoa-
gulant le plus précocement possible aprés ’intervention
[9].

Le traitement de U’hypertension pulmonaire persis-
tante est a ce jour en cours de mise au point. Le
monoxyde d’azote, permettant chez les patients répon-
deurs de diminuer la postcharge du ventricule droit, et
les médicaments inotropes sont pour le moment les seuls
agents utilisés. L’avancée des traitements de "HTAP pour-
rait a ’avenir mettre a notre disposition des molécules
a durée d’action rapide jouant sur lartériolite distale.
En cas d’échappement aux thérapeutiques actuelles, nous
pouvons proposer la mise en place d’une assistance car-
diopulmonaire extracorporelle par voie fémorale de type
Extracorporeal membrane oxygenation (ECMO). Cette assis-
tance peut permettre le passage d’un cap et espérer
une récupération cardiaque avec une diminution des
résistances pulmonaires (guérison de ’oedéeme de reper-
fusion, régression de Uartériolite distale, récupération du
ventricule droit et équilibration de la vasoréactivité pul-
monaire). Dans le cas contraire, elle permet d’amener
le patient a la greffe cardiopulmonaire dans de bonnes
conditions, sans autres défaillances viscérales. Si la fonc-
tion ventriculaire droite le permet, une simple assistance
pulmonaire de type Novalung® (oxygénateur longue durée
sans pompe, cf. plus loin) peut étre implantée entre
’artére pulmonaire et Uoreillette gauche, diminuant ainsi
la postcharge du ventricule droit sans créer de shunt pour
permettre une éventuelle récupération ou l’attente d’une
greffe.
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e Les deux principales complications postopératoires
sont ’HTAP persistante et |’cedéme pulmonaire de
reperfusion.

e [’amélioration des parametres hémodynamiques est
immédiate aprés ’intervention.

e En réanimation postopératoire, on assure un
remplissage vasculaire prudent, on maintient une
pression veineuse centrale basse et on administre de
faibles doses de noradrénaline en cas de vasoplégie.

e Un traitement anticoagulant doit étre entrepris le
plus précocement possible apres l’intervention.

e En cas d’échappement aux thérapeutiques actuelles,
une ECMO peut permettre le passage d’un cap ou
d’amener le patient a la greffe cardiopulmonaire
dans de bonnes conditions.

Résultats de I’endartériectomie pulmonaire

A la condition d’une bonne sélection des patients, les résul-
tats de U’endartériectomie pulmonaire pour HTAP-PE sont
excellents en permettant aux patients de retrouver une
fonction cardiorespiratoire normale ou subnormale et une
excellente qualité de vie a long terme [13,22,23]. Dans les
centres internationaux spécialisés dans cette chirurgie, la
mortalité postopératoire globale est évaluée a moins de
5% [24] et dépend essentiellement de la gravité hémody-
namique (Fig. 3) et particuliérement de la corrélation entre
la gravité hémodynamique et l’obstruction anatomique. Les
localisations distales, comme celles rencontrées chez les
patients ayant des cathéters veineux centraux, des déri-
vations ventriculo-atriales pour hydrocéphalie, des sondes
d’entrainement électrosystoliques, les malades splénecto-
misés ou atteints de syndromes myéloprolifératifs sont a
haut risque opératoire [15].

Une excellente régression de U’hypertension pulmo-
naire aprés endartériectomie augure habituellement d’un
excellent résultat a long terme, alors que des récidives
de la maladie a moyen terme peuvent survenir lorsque
’amélioration hémodynamique postopératoire est incom-
pléte.

Par ailleurs, méme si les valeurs du cathétérisme car-
diaque droit postopératoire restent un peu élevées par
rapport a la normale, les malades continuent souvent
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Figure 3.  Mortalité postopératoire de l’endartériectomie pulmo-
naire en fonction des résistances pulmonaires totales préopéra-
toires.

de s’améliorer sur le plan fonctionnel et hémodyna-
mique dans les mois qui suivent ’intervention (régression
de lartériolite distale). Pour ces différentes raisons,
une évaluation hémodynamique systématique par cathé-
térisme cardiaque droit doit étre réalisée six mois apres
’intervention. En cas d’hypertension pulmonaire résiduelle
ou récidivante, un traitement spécifique vasodilatateur pul-
monaire pourra étre prescrit en attendant les résultats
d’études randomisées [23,25—27].

e Les résultats de l’endartériectomie pulmonaire pour
HTAP-PE sont excellents.

e Les localisations distales sont a haut
opératoire.

e Une bonne régression de I’hypertension pulmonaire
apres endartériectomie augure habituellement d’un
excellent résultat a long terme.

e Six mois aprés Llintervention, il faut effectuer
une évaluation hémodynamique systématique par
cathétérisme cardiaque droit.

risque

Transplantation pulmonaire et
cardiopulmonaire

Au cours des années 1980, les transplantations cardiopulmo-
naires et pulmonaires ont connu un essor considérable car il
s’agissait du seul traitement efficace pour HTAP. Le déve-
loppement au cours des 20dernieres années de plusieurs
traitements meédicaux spécifiques de U'HTAP (perfusion
continue de prostacycline, antagonistes des récepteurs a
’endothéline, inhibiteurs de phosphodiestérase de type 5)
a rendu la transplantation comme ultime recours théra-
peutique dans le traitement de ’HTAP, diminuant ainsi le
nombre de greffes pour cette indication et surtout retardant
le temps de la greffe. Cependant, aucun de ces traitements
médicaux de UHTAP n’est curatif et environ 25 % des patients
ne répondent pas ou finissent par échapper a ce traitement
[28,29], de sorte que la transplantation garde une place
importante, comme ultime option, dans le traitement de
UHTAP.

e Le traitement médical de UHTAP permet de
temporiser mais aucun de ces traitements médicaux
n’est curatif et environ 25% des patients ne
répondent pas ou finissent par échapper a ce
traitement.

e |a transplantation garde sa place d’ultime option
dans le traitement de UHTAP.

Sélection des patients

Le bilan prétransplantation aura dans un premier point pour
but de faire le point sur la gravité de UHTAP et de tou-
jours essayer d’optimiser le traitement afin d’amener le
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patient dans les meilleurs conditions a la transplantation.
Le moment de ’inscription sur liste de transplantation est
déterminé par ’état du patient et ’absence d’amélioration
sous traitement médical optimal. En effet, a ce moment,
|’équipe médicale doit pouvoir estimer la survie spontanée
du patient qui devrait étre significativement inférieure a
celle aprés transplantation. Schématiquement, un patient
est susceptible d’étre inscrit sur liste quand son espérance
de vie est estimée inférieure a deux ans. Comme il est
prouvé que la durée d’attente sur liste de transplantation
pour HTAP est plus longue que pour d’autres indications
car les greffons dits «limites» (c’est-a-dire ne remplissant
pas tous les critéres de sélection des greffons pulmonaires :
age<55ans, tabagisme<20PA, radiographie pulmonaire
normale, Pa0O,/FiO,>300, absence de traumatisme tho-
racique, absence d’inhalation, absence d’antécédent de
chirurgie thoracique, absence de sécrétions purulentes a
la fibroscopie, absence d’examen bactériologique positif)
associés a un taux de morbi-mortalité élevé dans cette indi-
cation [30], il est essentiel de tenir compte de cette attente
au moment de U'inscription. Plus le patient est inscrit tard
sur liste, plus le risque de mourir avant d’étre greffé ou lors
de la transplantation du fait d’un greffon limite est impor-
tant. Il est illusoire d’instaurer avant la transplantation un
programme de réhabilitation cardiorespiratoire dans ’HTAP
au stade de la transplantation, contrairement aux autres
indications, car le moindre effort peut désamorcer la pompe
cardiaque [31].

La Société internationale de transplantation cardiopul-
monaire a publié des critéres de sélection des patients en
vue de la transplantation [32]. Seuls les patients agés de
moins de 60 ans, ayant une dyspnée stade lll ou IV de la NYHA
persistante malgré un traitement optimal seront adressés
pour bilan prétransplantation. L’état hémodynamique est un
autre élément déterminant dans U'indication car des résis-
tances artérielles pulmonaires supérieures a 15 unités Wood,
un index cardiaque inférieur a 2L/min/m?, mais également
un test de marche de six minutes inférieur a 332m sont
autant de facteurs péjoratifs significativement associés a
une mortalité élevée [32,33]. L’équipe médicale doit éga-
lement prendre en compte ’étiologie de ’HTAP et surtout
la rapidité d’évolution de la maladie sous traitement pour
Uinscription sur liste. En effet, la maladie veino-occlusive
ou UHTAP associée a la sclérodermie répondent moins favo-
rablement au traitement médical et la transplantation doit
étre envisagée plus rapidement dans ces cas [32,34]. En
revanche, les patients ayant une HTAP s’inscrivant dans le
cadre d’un syndrome d’Eisenmenger sont souvent suivis trés
longtemps avant que la transplantation ne soit a envisager
[35].

Choix du type de transplantation

Dans I’HTAP, la transplantation cardiopulmonaire a d’abord
été la seule procédure proposée [1] jusqu’a Uintroduction
au début des années 1990 de la transplantation bipulmonaire
dans cette indication [4,5]. La raison de [’utilisation de la
transplantation bipulmonaire était la démonstration faite
de la capacité de récupération du ventricule droit aprés
la levée de sa postcharge [36]. L’enthousiasme des équipes
de transplantation nord-américaines, devant la pénurie de
greffons, les a poussés également a privilégier méme la

e La durée d’attente sur liste de transplantation pour
HTAP est plus longue que pour d’autres indications.

e |l est impossible d’entreprendre un programme
de réhabilitation cardiorespiratoire dans ’HTAP au
stade de la transplantation.

e Seuls les patients agés de moins de 60ans, ayant
une dyspnée stadelll ou IV de la NYHA persistante
malgré un traitement optimal seront adressés pour
bilan prétransplantation. Des résistances artérielles
pulmonaires supérieures a 15 unités Wood, un index
cardiaque inférieur & 2L/min/m?et un test de
marche de six minutes inférieur a 332m sont des
facteurs péjoratifs.

transplantation monopulmonaire dans I’ HTAP, avec méme
des résultats satisfaisants a court terme [3]. Malheureuse-
ment, tres rapidement, ces mémes équipes ont di renoncer
a la transplantation monopulmonaire dans cette indica-
tion devant les moins bons résultats a moyen terme de
cette transplantation [37]. En effet, comme le démontre
le registre international de U’International Society of Heart
and Lung Transplantation publié en 2009 [38], la transplan-
tation monopulmonaire n’a plus été effectuée dans cette
indication.

Actuellement, devant une HTAP, en dehors du syndrome
d’Eisenmenger ou la plupart des auteurs s’accordent a pri-
vilégier la transplantation cardiopulmonaire [39], le choix
entre une transplantation cardiopulmonaire et une trans-
plantation bipulmonaire reste débattu. En effet, malgré
la capacité de récupération du ventricule droit a la levée
de Uobstacle, comme lors d’une transplantation bipulmo-
naire, deux complications majeures peuvent se produire au
décours de cette procédure augmentant les risques de mor-
talité postopératoire :

e la levée de lobstacle chez un patient ayant une
HTAP ancienne peut démasquer une obstruction dyna-
mique de la chambre de chasse du ventricule droit
liée a U’hypertrophie musculaire de ce ventricule [31].
L utilisation en postopératoire de médicaments inotropes
a forte dose va aggraver cette obstruction et le
remplissage vasculaire pour maintenir une stabilité hémo-
dynamique, et éviter ces médicaments risque d’aggraver
les phénomenes d’ischémie—reperfusion du poumon
greffé et entrainer un cedéme pulmonaire responsable
d’une nouvelle augmentation de la postcharge de ce ven-
tricule et donc d’un cercle vicieux [40] ;

e le rétablissement d’une circulation pulmonaire normale
sur un cceur d’HTAP ancienne peut également révéler une
dysfonction transitoire du ventricule gauche. En effet,
le ventricule gauche, longtemps comprimé par un volu-
mineux ventricule droit hypertrophié avec un septum
paradoxal, peut présenter alors un défaut de compliance
se manifestant par une augmentation de la pression de
I’oreillette gauche au décours de la transplantation bipul-
monaire. Il en résulte une dysfonction du greffon avec a
nouveau une augmentation de la postcharge du ventricule
droit [5,40].
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L’ensemble de ces données explique que la transplan-
tation pour HTAP est associée au taux le plus élevé de
mortalité postopératoire et au plus faible taux de survie a
un an parmi toutes les autres indications de transplantation
pulmonaires [38]. Pour ces raisons, nous privilégions la trans-
plantation cardiopulmonaire en cas de défaillance cardiaque
droite se manifestant par un index cardiaque inférieur a
2L/min/m?, par une insuffisance rénale ou hépatique secon-
daires ou par la nécessité de recourir a des médicaments
inotropes ou a des assistances mécaniques extracorporelles
pour maintenir une hémodynamique stable [40]. Dans tous
les autres cas de figure, la transplantation bipulmonaire est
le traitement de choix.

e Devant une HTAP, en dehors du syndrome
d’Eisenmenger ou la plupart des auteurs s’accordent
a privilégier la transplantation cardiopulmonaire, le
choix entre une transplantation cardiopulmonaire
et une transplantation bipulmonaire reste débattu.

e ||l existe deux complications majeures de la
transplantation bipulmonaire pour HTAP: levée
d’obstacle en cas d’HTAP ancienne pouvant
démasquer une obstruction dynamique de la
chambre de chasse du ventricule droit, avec
augmentation de sa postcharge, et dysfonction
transitoire du ventricule gauche.

¢ Une défaillance cardiaque droite se manifestant par
un index cardiaque inférieur a 2L/min/m?, par une
insuffisance rénale ou hépatique secondaires ou par
la nécessité de recourir a des médicaments inotropes
ou a des assistances mécaniques extracorporelles
pour maintenir une hémodynamique stable doit faire
préférer la transplantation cardiopulmonaire.

e En dehors de ces situations, le traitement de choix
est la transplantation bipulmonaire.

Résultats de la transplantation

Comme précisé précédemment, les résultats postopéra-
toires de la transplantation pour HTAP sont les moins bons
parmi toutes les autres indications de transplantation pul-
monaire, traduisant les difficultés a la fois chirurgicales et
de prise en charge postopératoire de ces malades, parti-
culierement les patients ayant un syndrome d’Eisenmenger
[38]. En effet, ces transplantations doivent étre effectuées
sous CEC augmentant les risques hémorragiques, hémody-
namiques, transfusionnels et, in fine, de dysfonction du
greffon. Par ailleurs, en cas de transplantation bipulmo-
naire, ’absence de récupération immédiate du cceur vient
augmenter ces risques [40]. Selon le registre international,
la survie a trois mois est de 78% dans la transplantation
pulmonaire pour HTAP. Une fois passée cette période opé-
ratoire, la survie est comparable a celle observée pour les
autres indications (52% a cing ans et 30% a dix ans), voire
méme meilleure que celle des patients transplantés pour
emphyséme ou fibrose pulmonaire (Fig. 4) du fait du jeune
age des patients HTAP greffés et I’absence d’autres patholo-
gies associées [38]. Dans les études les plus récentes [37,40],
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Figure 4.  Survie a long terme des transplantations bipulmonaires

(TBP) et cardiopulmonaire (TCP) pour HTAP.

a la fois du fait de pénurie des greffons et de ’amélioration
du traitement médical, les patients ayant une HTAP sont
inscrits de plus en plus tardivement sur liste de transplanta-
tion, avec un pourcentage de plus en plus élevé de patients
sous inotropes ou sous assistance extracorporelle du fait de
défaillances hémodynamiques. Cela vient annihiler les pro-
grés de la gestion per- et postopératoires de ces patients,
avec des résultats précoces de la transplantation inchangés
en 20ans.

e Les résultats postopératoires de la transplantation
pour HTAP sont les moins bons parmi toutes les autres
indications de transplantation pulmonaire.

Traitement chirurgical des autres
hypertensions pulmonaires obstructives

Parmi les hypertensions pulmonaires obstructives, "HTAP-
PE est de loin la plus fréquente. Cependant, elle doit étre
différenciée des autres causes d’obstruction des artéres pul-
monaires, qu’elles soient extrinseques, endoluminales ou
pariétales [15].

Les angiosarcomes de |’artére pulmonaire

Les angiosarcomes qui représentent environ 3a 5% des
hypertensions pulmonaires obstructives ont la particularité
de ne se développer que dans la lumiére artérielle pulmo-
naire en ne la franchissant qu’a un stade avancé [41] (Fig. 5).
Ils naissent habituellement du tronc de l’artére pulmonaire,
englobent les valvules pulmonaires et s’étendent au cours
du temps vers les branches de artére pulmonaire avec
un développement le plus souvent bilatéral. Le diagnos-
tic repose sur Uinstallation trés progressive des symptomes
sans aucun épisode aigu antérieur ou maladie thromboembo-
lique, sur U’existence d’une importante quantité de matériel
endoluminal, particulierement dans le tronc de l’artere pul-
monaire, d’une extension extraluminale de la tumeur et
sur l'existence d’une fixation au TEP scan. Le diagnostic
est souvent évoqué sur ces arguments mais n’est confirmé
qu’a Uintervention par un examen anatomopathologique
extemporané. Ils sont accessibles au méme traitement que
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Figure 5.
du tissu tumoral, B: résultat de I’endartériectomie tumorale.

I’HTAP-PE, c’est-a-dire a une endartériectomie du lit arté-
riel pulmonaire a condition que la tumeur ne traverse pas
’ensemble de la paroi de ’artére, intervention qui est suivie
d’un bon résultat fonctionnel et hémodynamique immé-
diat. Le traitement des rares formes unilatérales repose
sur la pneumonectomie éventuellement élargie a la bifurca-
tion de Uartére. Les résultats a moyen et long termes sont
décevants, bien que ces patients soient systématiquement
soumis a une chimiothérapie post- voire préopératoire, en
raison du développement rapide de métastases pulmonaires
ou cérébrales.

Les embolies tumorales de I’artére pulmonaire

Elles peuvent provenir d’un cancer du rein, de la thyroide,
du testicule, de l'utérus, soit par migration embolique, soit
par extension endoluminale de la tumeur a travers les veines
caves et les cavités droites du cceur (Fig. 6). Une men-
tion particuliére doit étre apportée concernant les tumeurs
bénignes que sont les [éiomyomatoses utérines a tropisme
vasculaire qui se développent dans la veine cave inférieure
et peuvent obstruer les artéres pulmonaires. Il en est de
méme des tumeurs testiculaires qui, aprés chimiothérapie et
normalisation des marqueurs tumoraux, peuvent continuer
a se développer sous forme de growing teratoma dans la
veine cave inférieure et les artéres pulmonaires. Dans ce cas

Angiosarcome des artéres pulmonaires. A : coupe scannographique visualisant la bifurcation artérielle pulmonaire comblée par

également, l’endartériectomie pulmonaire est le traitement
curatif de ’HTAP.

Les embolies hydatiques

Les kystes hydatiques du foie peuvent migrer spontanément
ou lors d’une chirurgie hépatique dans la veine cave infé-
rieure et l’artére pulmonaire ou ils favorisent une thrombose
d’aval et la perte d’une grande partie du lit vasculaire pul-
monaire (Fig. 7). Le diagnostic se fait sur le contexte dans
lequel est apparue cette HTAP et la sérologie hydatique est
toujours positive. L’endartériectomie pulmonaire est parti-
culierement difficile dans cette indication quand les kystes
sont incrustés dans les artéres pulmonaires distales, voire
en intraparenchymateux [42].

Les médiastinites fibreuses

Elles peuvent exactement simuler une maladie throm-
boembolique pulmonaire chronique sur ’angiographie et
le scanner, et étre a lorigine d’HTAP graves (Fig. 8).
La différence essentielle est que la médiastinite fibreuse
englobe habituellement d’autres structures, telles que la
VCS, Ucesophage, les nerfs phréniques et récurrents, les
veines pulmonaires avec la possibilité d’hypertension post-
capillaire et les bronches. Parmi les éléments du diagnostic

Figure 6.

Obstruction vasculaire pulmonaire tumorale (A) secondaire a un choriocarcinome utérin (B).
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Figure 7. Kyste intravasculaire

hydatique
L’obstruction parasitaire chronique peut résulter en une thrombose
pulmonaire chronique d’aval s’apparentant a [’hypertension
pulmonaire postembolique.

pulmonaire.

différentiel, I’endoscopie trachéobronchique joue un role
important en montrant un élargissement des éperons et des
sténoses ostiales. Toutes les tentatives de libération de la
voie artérielle de la gangue qui ’entoure ont échoué et il ne
reste a disposition que ’angioplastie dont quelques cas ont
été rapportés et surtout les pontages en polytétrafluoroé-
thyléne (PTFE) entre tronc de l’artére pulmonaire et ’artére
pulmonaire distale en aval de la médiastinite, c’est-a-dire
dans la scissure lorsque le lit d’aval est encore suffisant.

e Le traitement des angiosarcomes est le méme que
I’HTAP-PE, a savoir une endartériectomie du lit
artériel pulmonaire, a condition que la tumeur ne
traverse pas ’ensemble de la paroi de 'artére.

e les formes unilatérales relevent  d’une
pneumonectomie éventuellement élargie a la
bifurcation de Uartére.

e 'HTAP secondaire aux embolies tumorales de
Uartere pulmonaire est également traitée par
endartériectomie pulmonaire.

e |’endartériectomie pulmonaire est particulierement
difficile en cas d’embolie hydatique.

e Les médiastinites fibreuses sont traitées par
angioplastie et surtout par pontages en PTFE entre
tronc de U’artére pulmonaire et ’artere pulmonaire
distale.

Atrioseptostomie

Cette procédure, décrite au début des années 1980 [43],
consiste a créer, sous anesthésie locale, une communication
entre les deux oreillettes par voie percutanée sous fluoro-
scopie. Le septum interauriculaire est perforé puis déchiré
par un ballon monté sur un cathéter. Le recours a cette pro-

cédure a été motivé par la constatation que les patients
inscrits sur liste de transplantation pour une HTAP et qui
ont un foramen ovale perméable avaient une meilleure sur-
vie [44]. En effet, la création d’un shunt interauriculaire,
qui sera forcement droit—gauche du fait de ’HTAP, permet
de décharger le ventricule droit et d’augmenter la pré-
charge du ventricule gauche, permettant ainsi d’augmenter
le débit cardiaque. Ce shunt entraine cependant une chute
immédiate de la saturation artérielle en oxygéne qui pourra
idéalement étre compensée par |’augmentation du transport
systémique de [’oxygéne et par la polyglobulie secondaire.

Bien que U'effet immédiat sur la pression artérielle pul-
monaire moyenne soit non significatif, cette procédure
semble efficace sur ’amélioration immédiate de la dyspnée
et du test de marche [45,46]. A long terme, le bénéfice en
termes hémodynamiques et de survie n’est pas évident et
les quelques cas rapportés montrent des résultats contra-
dictoires. La médiane de survie aprés cette procédure est
de 19,5mois et les patients meurent d’une évolution de
’HTAP [47]. Du fait d’une mortalité postprocédure impor-
tante, de 5a 50% dans certaines séries, cette procédure
palliative trouve sa place chez les patients ayant une HTAP
sévere, symptomatique et ne répondant pas au traitement
médical [6]. En pratique, il s’agit de patients ayant une dys-
pnée stade lll ou IV de la NYHA, des syncopes a répétition ou
une défaillance cardiaque droite réfractaire aux inotropes.
Cependant, la mortalité de cette procédure est significa-
tivement accrue chez les patients ayant une pression de
Uoreillette droite supérieure a 20 mmHg [47]. De ce fait, elle
ne doit étre pratiquée que dans des centres spécialisés dans
la prise en charge de I’HTAP et dans le cathétérisme inter-
ventionnel cardiaque [6]. Elle ne peut étre envisagée qu’en
attente de la transplantation [48] sachant qu’actuellement
d’autres moyens en cours d’évaluation (les assistances cir-
culatoires, les procédures de Potts) semblent avoir une
meilleure efficacité ou dans les pays n’ayant pas accés a
la transplantation.

e |’atrioseptostomie est une intervention palliative
destinée a créer un shunt droit—gauche indiquée
dans UHTAP sévere, symptomatique et ne répondant
pas au traitement médical.

Procédure de Potts

Cette procédure chirurgicale consiste a créer par thoraco-
tomie gauche une anastomose, latérolatérale, entre [’aorte
thoracique descendante et lartére pulmonaire gauche,
recréant ainsi un canal artériel perméable [49,50]. Le but
est le méme que pour |’atrioseptostomie, il s’agit de créer
un shunt droit—gauche afin de diminuer la charge du ventri-
cule droit, en l'occurrence ici sa postcharge. Un avantage
majeur par rapport a ’atrioseptostomie est que la désa-
turation se produit uniquement au niveau de la partie
basse du corps. Ce shunt ne peut étre fonctionnel que
chez des patients ayant des pressions artérielles pulmo-
naires suprasystémiques. Cette technique peut également
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Figure 8.

Médiastinite fibreuse sténosant les artéres pulmonaires au niveau du médiastin (A). L’angiographie pulmonaire (B) permet

d’étudier le lit vasculaire pulmonaire en aval des sténoses en vue de pontages vasculaires extra-anatomiques permettant d’éviter les zones

de fibrose (C).

étre améliorée en créant un shunt valvé unidirectionnel
droit—gauche, pour éviter l’inversion des flux a partir de
I’aorte et ’aggravation secondaire.

Cette procédure n’a été utilisée que dans quelques
cas chez Uenfant [49,50] ayant une HTAP suprasysté-
mique résistante au traitement médical avec succés au
niveau fonctionnel (test de marche et dyspnée) mais
au prix d’une mortalité opératoire d’environ 10%. Elle
semble plus risquée chez ’adulte chez qui la tolérance
du ventricule droit est moindre pour des pressions isosys-
témiques. Cette voie thérapeutique est encore en cours
d’évaluation.

Assistances extracorporelles

Ces assistances sont déja utilisées chez ’enfant et ’adulte
en cas de détresse cardiorespiratoire. Elles trouvent leur

e Dans la procédure de Potts, on crée une anastomose
latérolatérale entre l’aorte thoracique descendante
et 'artere pulmonaire gauche, recréant ainsi un
canal artériel perméable, ce qui fait apparaitre un
shunt droit—gauche.

e Son intérét reste a évaluer.

place dans ’HTAP dans deux conditions :

e en attente d’un traitement définitif : transplantation [51]
ou embolectomie pulmonaire [52] ;

e aprés ce traitement définitif: défaillance du greffon
aprés transplantation, cedéme pulmonaire de reperfusion
ou HTAP persistante aprés endartériectomie pulmonaire
[53].
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Figure 9.

Différents types d’assistances extracorporelles : (A) assistance de type Extracorporeal membrane oxygenation (ECMO) associant

une pompe centrifuge et un oxygénateur implantés en périphérie sur les vaisseaux fémoraux ou au niveau central entre Uoreillette droite
et l’aorte ascendante; (B) assistance de type Novalung®, membrane oxygénatrice de longue durée implantée entre le tronc de l'artére

pulmonaire et Uoreillette gauche.

Plusieurs types d’assistance sont disponibles et ont été
utilisées avec succés dans ’HTAP.

Extracorporeal membrane oxygenation

Il s’agit de U’assistance la plus souvent utilisée actuelle-
ment (Fig. 9A). Elle associe a une pompe centrifuge, une
membrane permettant d’oxygéner le sang et de U’épurer
du CO;. Un régulateur thermique permettant de mainte-
nir la température de U'organisme a 37°C y est associé.
Cette ECMO peut étre veinoveineuse (entre la veine fémo-
rale et la veine axillaire ou par une seule canule doublement
fenétrée entre veine cave supérieure et oreillette droite)
et aura alors pour but d’épurer le sang veineux en CO, et
de Uoxygéner. Elle est plus fréquemment artérioveineuse
dans UHTAP (périphérique : entre l’artére et la veine fémo-
rales ou centrale: entre l'aorte ascendante et U'oreillette
droite) et permettra en plus de diminuer le travail du ven-
tricule droit en diminuant son remplissage, et de traiter
’cedéme pulmonaire en diminuant le débit dans les artéeres
pulmonaires.

Les principales complications de ’ECMO sont le saigne-
ment, les accidents thromboemboliques et les infections
entrainant une mortalité élevée dans cette procédure
de sauvetage. Il n’y a pas de consensus actuel quant
a lindication de UECMO en attente de la transplan-
tation car seuls quelques cas ont été rapportés dans
la littérature. En revanche, aprés traitement défini-
tif (transplantation ou endartériectomie pulmonaire), cet
outil semble s’imposer grace a l’amélioration des cir-
cuits et des membranes utilisées, ainsi qu’a l’amélioration
de la prise en charge médicale de [’anticoagulation
qui ont permis de réduire sa morbi-mortalité [53].
Cependant, le principal inconvénient de UECMO est
Ualtération progressive de la membrane qui apparait
dés la deuxieme semaine d’utilisation rendant extréme-
ment dangereuse la poursuite de ce type d’assistance
du fait des risques majeurs de thrombose et de sai-
gnement. La durée d’utilisation classique est donc une
semaine.

Les assistances ventriculaires

A Uinstar de ce qui est effectué en cas de défaillance
du ventricule gauche, des assistances ventriculaires
droites—droites ont pu étre proposées, car elles ont une
durée d’utilisation de plusieurs mois, sans beaucoup de suc-
cés pour assister le ventricule droit défaillant dans UHTAP.
Ces assistances mécaniques implantées entre oreillette
droite et U’artére pulmonaire chez les patients en attente
de transplantation ne font qu’augmenter la pression dans les
arteres pulmonaires entrainant ainsi des hémorragies alvéo-
laires et de déchirures mortelles de ’artére pulmonaire sur
les sites d’implantation.

Le Novalung® (Novalung, GmbH, Allemagne)

Cet outil développé initialement pour traiter la défaillance
respiratoire dans les fibroses pulmonaires semble extréme-
ment promoteur dans U'HTAP (Fig. 9B). En effet, il s’agit
d’une membrane basse résistance sans pompe permettant
d’oxygéner le sang du patient provenant d’une canule arté-
rielle et de U’épurer en CO,, et de le réinjecter par une
autre canule dite veineuse. Cette machine a pu étre uti-
lisée récemment avec succés chez quatre patients ayant
une HTAP en décompensation ventriculaire droite en attente
de la transplantation [51]. Elle est alors implantée entre
Uartére pulmonaire et Uoreillette gauche permettant ainsi
de diminuer la postcharge du ventricule droit, d’augmenter
la précharge du ventricule gauche et d’améliorer signifi-
cativement U’hémodynamique et U’hématose. De plus, sa
durée d’utilisation est de plusieurs semaines. Son principal
inconvénient est son utilisation en centrale nécessitant une
sternotomie chez des patients ayant une instabilité hémo-
dynamique.

Conclusion

La prise en charge d’un patient souffrant d’HTAP, quelle que
soit son étiologie, ne peut se faire que dans des centres
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e Les assistances extracorporelles ont été utilisées
chez Uenfant et Uadulte en cas de détresse
cardiorespiratoire dans deux conditions: en
attente d’un traitement définitif d’une HTAP
(transplantation ou embolectomie pulmonaire)
et aprés lintervention, en cas de défaillance
du greffon aprés transplantation, d’cedéeme
pulmonaire de reperfusion ou d’HTAP persistante
apres endartériectomie pulmonaire.

e |l existe plusieurs modalités d’assistance: I’ECMO
dont la durée de vie est d’une semaine et le Novalung
(trés prometteur dans 'HTAP mais nécessitant un
abord central par sternotomie).

spécialisés ayant a leur disposition toutes les procédures
chirurgicales et les traitements médicaux actuellement dis-
ponibles car il est évident qu’un projet thérapeutique ne
peut étre envisagé qu’apres discussion médicochirurgicale.
En effet, on ne peut envisager une endartériectomie pulmo-
naire que si on a la possibilité de proposer un traitement
qui peut étre médical ou chirurgical (transplantation) en
cas d’échec de la procédure. De méme, on ne peut éta-
blir un traitement médical pour les HTAP dites idiopathiques
sans avoir la possibilité de recourir a la transplantation ou a
’assistance extracorporelle en cas d’aggravation sous trai-
tement.

Conflit d’intérét

Les auteurs ont déclaré n’avoir aucun conflit d’intérét
potentiel en rapport avec le théme de Uarticle.

POINTS ESSENTIELS

e ’endartériectomie pulmonaire permet la guérison
des malades souffrant d’HTAP postembolique.

e |a transplantation bipulmonaire ou coceur—poumons
est réservée aux patients souffrant d’HTAP terminale
réfractaire aux traitements médicaux.

e |’atrioseptostomie et la procédure de Potts sont
des traitements d’attente permettant de retarder le
moment de la greffe.

e |es assistances cardiorespiratoires extracorporelles
sont utilisées en attente d’une transplantation ou en
vue d’une récupération dans les suites d’une greffe
ou d’une endartériectomie pulmonaire compliquée.
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