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Définition de ’HTP-TEC

L’HTP-TEC est définie par la présence d’une hypertension pulmonaire (HTP) pré-capillaire
(PAPM > 25 mmHg et PAPO < 15mmHg au cathétérisme cardiaque droit) due a une obs-
truction chronique des artéres pulmonaires, plus ou moins proximale, par du matériel
fibrino-cruorique aprés au moins 3 mois de traitement anticoagulant [1,2]. Elle appartient
au groupe 4 de la classification internationale de UHTP [1,2].
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Epidémiologie et prévalence de ’HTP-TEC
aprés une embolie pulmonaire

Aprés une embolie pulmonaire (EP), les thrombi dispa-
raissent pour la plupart en 10 a 21 jours, avec retour a une
normalisation du flux sanguin pulmonaire et des parameétres
hémodynamiques [3]. Cependant, chez une proportion de
patients, les thrombi persistent et s’organisent en un maté-
riel fibreux endovasculaire, adhérent aux parois vasculaires
pulmonaires. Ainsi, il a été montré que 30 a 50 % des patients
avaient une obstruction vasculaire résiduelle pulmonaire a
la scintigraphie pulmonaire 1 an aprés une EP [4—6]. Un petit
nombre de ces patients va développer une HTP, en rapport
avec ’obstruction vasculaire pulmonaire résiduelle associée
a Uinstallation progressive, sur plusieurs mois ou années,
d’une atteinte vasculaire pulmonaire distale, comparable a
celle de UHTP idiopathique [7,8]. Cette HTP-TEC est une
maladie rare mais constitue l"une des causes les plus fré-
quentes d’HTP. Elle représentait 11 % des cas incidents
d’HTP diagnostiqués au Royaume Uni en 2014 [9]. La pré-
valence standardisée pour ’age et le sexe (en cas/million
d’habitants/an) de UHTP-TEC était de 18,1 en Angleterre,
16,1 en Ecosse et 15,1 au Pays de Galles en 2011 [10].

Un antécédent d’EP et de thrombose veineuse profonde
(TVP) est rapporté par respectivement 75 % et 56 % des
patients avec une HTP-TEC nouvellement diagnostiquée
[11]. Une HTP-TEC peut cependant étre diagnostiquée en
’absence d’antécédent thromboembolique. Plusieurs fac-
teurs de risque d’HTP-TEC ont été identifiés (Tableau 1)
[12,13].

En Uabsence d’étude épidémiologique spécifique,
’incidence et la prévalence de UHTP-TEC au décours d’un
épisode de maladie thromboembolique veineuse (TVP)
sont inconnues. Plusieurs études ont essayé d’estimer la
fréquence de UHTP-TEC au décours d’une EP [14-—24].
L'élément limitant dans la plupart de ces études est
I’absence de recherche systématique d’HTP au moment
du diagnostic de UEP dite aigué, ce qui explique des
fréquences variant entre 0,1 % et 9,1 % [2]. Récemment,
une méta-analyse a été publiée, incluant 28 études de
cohorte qui ont évalué la fréquence de UHTP-TEC aprés
une EP aigué [25]. Une importante hétérogénéité entre
les études a été retrouvée en raison de populations de
patients trés variables, de protocoles et de durées de suivi

Tableau 1
[12,13].

Conditions cliniques associées a une HTP-TEC
Splénectomie
Dérivations ventriculo-atriales
Pace-maker
Cathéter veineux central a demeure
Maladies inflammatoires chroniques (ostéomyélites,
maladies inflammatoires du tube digestif. . .)
Facteurs de risque d’HTP-TEC aprés une EP
ATCD thromboemboliques veineux
EP proximale
MVTE non provoquée
Age

Facteurs de risque d’HTP-TEC. D’aprés

trés différents. Dans les 16 études (4047 patients), ou
I’HTP a été confirmée par un cathétérisme cardiaque, la
fréquence de UHTP-TEC est de 2,3 % [ICos5% : 1,5-3,1] ;
cependant dans certaines de ces 16 études, la population
était sélectionnée (patients survivants a distance de UEP
aigué, patients sans comorbidités majeures...). Si l'on
ne considére que les études ou les patients n’étaient pas
sélectionnés, la fréquence de ’HTP-TEC confirmée hémody-
namiquement n’est alors que de 0,56 % [ICos 4 : 0,13—0,98].
Dans les 12 autres études, ou UHTP-TEC était évaluée sur
des critéres échocardiographiques sans confirmation par
cathétérisme cardiaque droit, la prévalence de UHTP-TEC
était nettement supérieure [9,1 % (ICos5 : 4,1—14,0)]. De
plus, il apparait que, dans le suivi aprés une EP aigué, la
fréquence de survenue d’une HTP-TEC est plus élevée en
cas de récidive d’EP plutot que d’un premier épisode d’EP
(OR=3,2 [ICys% : 1,7-5,9]), ou si 'EP est non provoquée
comparativement a une EP provoquée (OR=4,1 [ICos55 :
2,1-8,2]).

Une des raisons expliquant la grande variation de préva-
lence est la difficulté de distinguer une EP « aigué » d’une EP
survenant sur une HTP-TEC pré-éxistante. Une seule étude
a inclus des malades qui avaient eu une échocardiographie
lors du diagnostic de |’épisode d’EP aigu [21]. Dans cette
étude prospective, ayant inclus 146 patients, les 7 malades
chez qui une HTP-TEC a été diagnostiquée au cours du suivi
avaient une PAP systolique significativement plus élevée lors
du diagnostic d’EP (70 + 21 contre 41 + 13 mmHg, p =0,0009)
et avaient tous des signes scanographiques d’HTP-TEC asso-
ciés a des signes d’EP aigué [21]. La premiére présentation
d’une HTP-TEC peut donc mimer celle d’une EP aigué [21].
Ces résultats ont été récemment confirmés dans une étude
qui démontre qu’une PAPs > 50 mmHg au moment du diagnos-
tic d’EP est un facteur de risque indépendant de présenter
une HTP-TEC au décours de l'EP (HR 23,5 ; 1Cq5 4 2,7—207,6 ;
p=0,005) [26].

En France, environ 30 000 EP aigués surviennent chaque
année [27,28]. Si on considere que lincidence de surve-
nue d’une HTP-TEC est de 0,5 % apres une EP, l’incidence
annuelle en France devrait étre de 150 nouveaux cas par
an. Ce chiffre est sous-estimé puisque environ 150 patients
bénéficient chaque année en France d’une thromboendar-
tériectomie pulmonaire, et on sait que moins de 50 %
des patients ayant une HTP-TEC sont opérables [11,29].
Cependant, arguer d’une incidence de 3 % est une probable
surestimation, puisque cela impliquerait 900 nouveaux cas
par an en France. Dans le registre francais de UHTP, le
nombre de nouveaux patients diagnostiqués chaque année
ayant une HTP-TEC est de 300, bien que ce registre ne soit
pas complétement exhaustif [30].

Ces données suggérent donc que l’estimation la plus réa-
liste de la fréquence de HTP-TEC au décours d’une EP est
probablement entre 1 et 2 % [30].

Un dépistage systématique chez tous les patients au
décours d’une EP n’est donc pas recommandé [1,2]. Un diag-
nostic rapide est néanmoins indispensable chez les malades
symptomatiques au décours d’une EP car il s’agit d’une
forme d’HTP potentiellement curable.

Enfin, le traitement anticoagulant a vie est recom-
mandé chez les patients porteurs d’une HTP-TEC [1,31]. En
I’absence de données, a ’heure actuelle, sur [’utilisation
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Tableau 2 Aspects scanographiques devant faire évo-
quer des séquelles thromboemboliques chroniques.

Signes de thrombose chronique
Caillots marginés, sténose artérielle
Occlusion compléte avec arteres de petite taille par
rapport a la bronche satellite
Interruption brutale (poutching défect)
Images linéaires endoluminales (webs, bands)
Hypervascularisation systémique avec hypertrophie des
arteres bronchiques et/ou non bronchiques
(mammaires internes, phréniques, intercostales)
Perfusion mosaique : les zones les plus denses ont une
taille et un nombre de vaisseaux plus important que
les régions hypodenses. La détection de la perfusion
mosaique peut étre sensibilisée par certains post
traitements (projection des intensités minimales)

des AOD dans le traitement au long cours des HTP-TEC, il
est recommandé de traiter ces patients par les AVK, avec un
INR cible entre 2 et 3.

Quand penser a I’HTP-TEC ?
Au moment du diagnostic d’EP

Les résultats des études de Guérin et al. et Yang et al.

[21,26] suggerent que le diagnostic d’HTP-TEC doit étre évo-

qué au moment du diagnostic d’EP chez les malades ayant :

e une PAPs>50/60 mmHg ;

e une association d’images scanographiques évoquant des
séquelles thromboemboliques chroniques associées aux
thrombi aigus (Tableau 2).

Ces malades doivent bénéficier d’un suivi clinique et
échocardiographique rapproché, 3 mois apres le début du
traitement anticoagulant curatif. En cas d’anomalies cli-
niques (dyspnée et/ou insufisance cardiaque droite) et
échocardiographiques suspectes d’HTP (Fig. 1), il est recom-
mandé de poursuivre les investigations diagnostiques a
la recherche d’une HTP-TEC (cf. infra : algorithme diag-
nostique). Chez les malades les plus graves (insuffisance
cardiaque droite clinique, dyspnée NYHA IV), ce délai peut
étre raccourci.

Au cours du suivi aprés une EP

Le diagnostic d’HTP-TEC doit étre évoqué au cours du suivi
aprés une EP, aprés 3 mois de traitement anticoagulant, chez
les malades dyspnéiques et/ou qui présentent des signes cli-
niques d’insuffisance cardiaque droite a fortiori s’il existe
des facteurs de risque d’HTP-TEC (antécédent de MVTE,
MVTE non provoquée, age).

Chez les malades les plus graves (insuffisance cardiaque
droite clinique, dyspnée NYHA 1V), ce délai peut étre rac-
courci.

Comment rechercher une HTP-TEC ?

Le diagnostic d’HTP-TEC repose sur la mise en évidence
aprés au moins 3 mois de traitement anticoagulant curatif
(Fig. 2) :

e d’'une HTP pré-capillaire  (PAPm>25mmHg et
PAPO < 15 mmHg) au cathétérisme cardiaque droit ;

e d’anomalies de perfusion pulmonaire associées a une
ventilation normale (défauts perfusionnels mismatchés)
détectées sur une scintigraphie pulmonaire V/Q, confir-
mée par la mise en évidence d’une obstruction artérielle
pulmonaire sur un angioscanner thoracique ou une angio-
graphie pulmonaire.

En cas de suspicion d’HTP-TEC, il est recommandé de
réaliser en premiére intention une échocardiographie afin
de rechercher une HTP et une scintigraphie pulmonaire
V/Q planaire afin de rechercher des anomalies de la perfu-
sion pulmonaire. Les recommandations de ’ESC suggérent
d’évaluer la probabilité échocardiographique d’HTP (haute,
intermédiaire, faible) sur la base de la mesure de la vitesse
du flux de régurgitation tricuspide (V|r) et sur la présence de
variables échocardiographiques additionnelles évocatrices
d’HTP (Fig. 1) [2].

En cas de probabilité échocardiographique intermédiaire
ou forte, il est recommandé de réaliser un cathétérisme car-
diaque droit pour confirmer le diagnostic d’HTP en adressant
le patient dans un centre expert.

La scintigraphie pulmonaire V/Q planaire est recomman-
dée comme examen d’imagerie de premiére intention en
cas de suspicion d’HTP-TEC. Une étude prospective a com-
paré les performances diagnostiques de la scintigraphie
pulmonaire V/Q planaire et de ’angio-TDM thoracique chez
227 patients suspects d’HTP-TEC confirmée chez 78 malades
(34 %) [32]. Cette étude montre que la sensibilité et la
valeur prédictive négative de la scintigraphie planaire sont
nettement supérieures a celles de l’angio-TDM thoracique
(sensibilité : 96 297 % vs 51 % ; VPN : 98 % vs 80 %, respective-
ment) [32]. La spécificité de la scintigraphie est en revanche
une peu inférieure (90 a 95 % vs 99 %, respectivement) [32].
En d’autres termes, une scintigraphie pulmonaire normale
exclut le diagnostic d’HTP-TEC alors qu’un angio-TDM tho-
racique normal ne le permet pas.

En cas d’anomalies scintigraphiques, avec présence de
défects de perfusion mismatchés [2], il est recommandé de
confirmer la présence d’une obstruction artérielle pulmo-
naire par un angio-TDM thoracique et/ou une angiographie
pulmonaire en adressant le patient dans un centre expert
[1,2].

Les signes d’HTP-TEC a ’angio-TDM thoracique sont une
occlusion vasculaire pulmonaire compléte, des bands, des
webs, ou des irrégularités de la paroi en rapport avec
des thrombi marginés. Les autres signes TDM évocateurs
d’HTP-TEC sont une perfusion mosaique et une hypervas-
cularisation bronchique (Tableau 2).

L’angiographie pulmonaire cherche a mettre en évidence
une obstruction compléte artérielle pulmonaire, des webs,
des bands, des irrégularités de paroi artérielle pulmonaire,
des sténoses et des dilatations artérielles pulmonaires.

L’angio-IRM thoracique, [’angioscopie, |’échographie
endovasculaire et la tomoscintigraphie pulmonaire sont des
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Vitesse d’insuffisance Autres signes échographiques Probabilité d’HTP
tricuspide (m/s) d’HTP a I’échographie cardiaque
< 2,8 ou non mesurable \[o]y] Bas
< 2,8 ou non mesurable Oui ' -
2.9-3.4 G ntermédiaire
2,9-3,4 Oui
> 3,4 Non requis agt
A. Ventricules B. Artére pulmonaire C. Veines cave et atriale droites
Rapport du diametre basal Temps d’accélération du flux Diamétre de la veine cave
ventricule droit/ d’éjection pulmonaire < 105 m/s |inférieure > 21 mm
ventricule gauche (VG) >1,0 et/ou « notch » (encoche) avec diminution
mésosystolique) de son collapsus inspiratoire
(< 50 % lors du « sniff test »
ou < 20 % en inspiration normale)
Inversion ou aplatissement Vitesse protodiastolique Surface de Uoreillette droite
de la courbure du septum de régurgitation pulmonaire (télésystole) > 18 cm?
interventriculaire (index >2,2m/s
d’excentricité du VG > 1,1
en systole et/ou en diastole)
Diametre de l’artére
pulmonaire > 25 mm
Figure 1. a: probabilité échocardiographique d’HTP ; b : autres signes échocardiographiques évocateurs d’HTP.
' Suspicion clinique aprés au moins '
3 mois d’anticoagulation curative :
L dyspnée d’effort, IVD
f , N 1
Echocardiographie +
scintigraphie pulmonaire V/P
!
¥
Scintigraphie Scintigraphie montrant des
Normale anomalies de perfusion avec une
ventilation normale (mis-match)
|
Probabilité écho | Probabilité écho |
d’HTP faible | d’HTP non faible
HTP-TEC exclue. l
Si HTP a ’écho, : L,
rechercher une ] HTP-TEC possible ' | HTP-TEC possible
| autre case d’HTP . |
Surveillance
Clinique + échocardiographique
Si aggravation
¢ v
Centre de référence ou de compétence
pour évaluation diagnostique et thérapeutique
(KT droit, angiographie pulmonaire,
. angioTDM thoracique) |
Figure 2.  Algorithme diagnostique d’une HTP-TEC. IVD : insuffisance ventriculaire droite ; V/Q : ventilation/perfusion ; HTP : Hypertension

pulmonaire ; HTP-TEC : hypertension pulmonaire thromboembolique chronique.
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techniques d’imagerie nouvelles nécessitant une évaluation
spécifique plus large dans le domaine de HTP-TEC.

Certains patients, souvent ceux ayant une importante
obstruction résiduelle unilatérale, présentent une hémo-
dynamique normale au repos. Ces patients, s’ils sont
symptomatiques, doivent étre évalués de la méme fagcon que
des patients ayant une HTP-TEC, étre adressés a un centre
de référence, afin de compléter U’évaluation (recherche
d’HTP d’effort) et de discuter la thérapeutique la plus adap-
tée [1].

R14.1 — Il est recommandé de ne pas réaliser
de dépistage systématique d’HTP-TEC chez tous les
patients au décours d’une EP (Grade 1-).

R14.2 — Il est suggéré d’évoquer le diagnostic
d’HTP-TEC au moment du diagnostic de UEP
chez les malades ayant a ’échocardiographie une
PAPs > 50/60 mmHg et/ou des images scannographiques
évoquant des séquelles thromboemboliques chroniques
associées aux thrombi aigus (Grade 2+).

R14.3 — Au décours d’une EP, il est recommandé
de réaliser une échocardiographie et une scintigraphie
pulmonaire V/Q planaire afin de rechercher une HTP-
TEC en cas de dyspnée d’effort persistante, et/ou de
signes d’insuffisance cardiaque droite aprés au moins
3 mois d’anticoagulant (Grade 1+).

R14.4 — Si I’échocardiographie et la scintigraphie
pulmonaire V/Q planaire sont en faveur du diagnostic
HTP-TEC, il est recommandé de confirmer le diagnostic
dans un centre expert, en réalisant un cathétérisme
cardiaque droit et une angiographie pulmonaire et/ou
un angio-TDM thoracique (Grade 1+).

11.1.5 Il est recommandé un traitement
anticoagulant par AVK (INR 2-3) pour une durée
indéfinie chez les patients porteurs d’une HTP-TEC
(Grade 1+).
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