Théme principal: Hypertension
pulmonaire en cas de cardiopathie
gauche

Physiopathologie.........cccoccoiiriiiiiiiiiciiie 1
Echocardiographie........ccoccoiciiiiiiiiiiiciine 1
Cathétérisme cardiaque droit
Localisation des causes..............

Traitement......coooceieeie e

L'hypertension pulmonaire (HTP) en
cas de cardiopathie gauche (HTP-CG)
représente la forme d'HTP la plus fré-
guente (environ 75% de tous les pati-
ents souffrant d'"HTP) (1-4). La plupart
du temps, une HTP-CG est |'expression
d'une maladie plus avancée et est as-
sociée a des symptoémes plus séveres
et a un moins bon pronostic.
Contrairement a I'hypertension artéri-
elle pulmonaire (HTAP), I'HTP-CG est
une HTP post-capillaire, avec ou sans
composante pré-capillaire supplémen-
taire. L'HTP-CG est définie par la com-
binaison d'une pression artérielle pul-
monaire moyenne (PAPm) =25 mm Hg
et d'une pression artérielle pulmonaire
d'occlusion moyenne (PAPOm) >15
mm Hg (1) (voir aussi tableau 1).

Physiopathologie

La physiopathologie de I'HTP-CG est
complexe et certains aspects restent
encore obscurs. Le pathomécanisme
primaire repose sur le refoulement
d'une pression accrue dans l'oreillette
gauche, causé par différents mécanis-
mes (voir ci-dessous).

Chez la plupart des patients atteints
d'HTP-CG, I'HTP repose sur un pro-
cessus purement passif en raison de
la pression auriculaire gauche accrue
et de la congestion veineuse pulmona-
ire. Sur le plan hémodynamique, elle
s'exprime par une PAPOm élevée avec
un gradient de pression transpulmo-
naire normal et une résistance vascu-
laire pulmonaire (RVP) normale.

En fonction de la prédisposition indivi-
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duelle et de la chronicité de la pression
auriculaire gauche accrue, une com-
posante pré-capillaire due a une va-
soconstriction pulmonaire secondaire
et a un remodelage vasculaire pulmo-
naire peut également étre présente
chez certains patients. Une HTP-CG
peut également parfois apparaitre a
I'échocardiographie comme «phéno-
type ventriculaire droit», a linstar
d'une HTAP. Il est supposé qu'il s'agit
ici d'un stade tres avancé de I'HTP-
CG chez les patients présentant une
prédisposition a une insuffisance/dys-
fonction ventriculaire droite (3). Point
essentiel: L'ampleur de la dysfonction
ventriculaire droite et I'augmentation
de la PAPm ne sont pas toujours pro-
portionnelles. La dysfonction ventri-
culaire droite est toutefois un pa-
rametre pronostique central en cas
d'insuffisance cardiaque avec fraction
d'éjection réduite (5) ou préservée (6),
ainsi que lors de valvulopathies cardi-
aques (7).

Echocardiographie

Le diagnostic d'une HTP-CG et la dé-
termination exacte de son mécanisme
sous-jacent peuvent se révéler com-
plexes. Ces deux éléments sont néan-
moins d'une importance fondamentale
pour l'initiation du traitement correct.
Il n’est pas rare qu'un diagnostic erro-
né d'HTAP soit posé chez les patients
atteints d’"HTP-CG, ce qui peut mener
chez ces patients a [|'utilisation non
indiquée de traitements spécifiques a
I'HTAP et finalement a une congestion

pulmonaire (8, 9).

La premiere étape diagnostique est
I'examen clinique minutieux, suivi de
I'échocardiographie transthoracique.
L'échocardiographie est un outil pri-
mordial afin de différencier une HTAP
d'une HTP-CG. En regle générale, les
anomalies caractéristiques d'une HTP
(dilatation et dysfonction ventricu-
laires droites, forme en D du ventricule
gauche) sont moins prononcées en cas
d'HTP-CG qu’en cas d'HTAP, car dans
le cas d’une HTP-CG, aussi bien la pres-
sion de remplissage gauche que droite
se trouve accrue. Une PAP systolique
accrue associée a un ventricule gau-
che dilaté avec une fraction d'éjection
ventriculaire gauche (FEVG) réduite,
une cardiomyopathie spécifique (par
ex. cardiomyopathie hypertrophique
ou amylose cardiaque) ou une valvu-
lopathie sévere sont évocateurs d'une
HTP-CG.

Néanmoins, il peut s’agir d'une HTP-
CG méme en l'absence de telles an-
omalies manifestes (par ex. en cas
d'insuffisance cardiague avec fraction
d’éjection préservée [IC-FEP]). Le dia-
gnostic différentiel vis-a-vis de I'HTAP
s'avére alors étre un défi. En général,
les patients souffrant d'une HTP-CG
dans le cadre d'une IC-FEP sont plus
agés et présentent plus de facteurs de
risque cardiovasculaire que les pati-
ents souffrant d’"HTAP (10).

Cathétérisme cardiaque droit
Bien qu’il existe des algorithmes
pour le diagnostic différentiel écho-



cardiographique entre I'HTP-CG et
I'HTAP (11-13) et qu'une méthode
d'évaluation non invasive de la RVP
soit possible (14), I'échocardiographie
ne permet pas de décrire de maniere
exacte I'hémodynamique dans cet-
te situation (15). En cas de suspicion
d'une HTP-CG significative, le cathé-
térisme cardiaque droit est nécessaire
en présence d’'incertitudes concernant
le mécanisme sous-jacent. Il est ce-
pendant extrémement important que
la plausibilité de toutes les mesures
hémodynamiques invasives soit éva-
luée dans le contexte de I'hypothése
formulée avant le cathétérisme. La
détermination de la PAPOm n’est pas
toujours simple, et les imprécisions
peuvent avoir des effets significatifs
sur le diagnostic.

Tous les patients présentant des si-
gnes clairs de cardiopathie gauche et
des anomalies échocardiographiques
évocatrices d'une HTP ne doivent pas
subir un cathétérisme cardiaque dro-
it. La question de savoir si cet examen
est nécessaire dépend du contexte
clinique.

Chez des patients présentant une
physiopathologie claire, tels que les
patients présentant une insuffisance
cardiaque avec fraction d'éjection
réduite (IC-FER), des échocardiogra-
phies répétées sont en général suffi-
santes pour reconnaftre les altérations
qualitatives au niveau des parameétres
hémodynamiques déterminants.

Le cathétérisme cardiaque droit n'est
pas nécessaire chez les patients en
décompensation aigué. Un cathété-
risme cardiaque droit peut étre judi-
cieux chez certains patients présen-
tant une IC-FER, s'il existe des signes
indiguant une HTP significative en
cas d'euvolémie ou si la constellati-
on hémodynamique n’est pas claire,
ainsi que chez les patients gravement
malades, en particulier les candidats
a une transplantation cardiaque. En
cas de composante pré-capillaire si-

Tableau 1

gnificative de I'HTP, une transplanta-
tion cardiaque est contre-indiquée,
car il existe alors un risque élevé
d'insuffisance cardiagque droite posto-
pératoire précoce du greffon.

Localisation des causes

Le résultat du cathétérisme cardiaque
droit, le cas échéant combiné a un
examen d’'imagerie complémentaire,
indique a quel niveau anatomique
entre I'artere pulmonaire et I'aorte le
probléme hémodynamique est situé.
Les différentes formes d'HTP sont re-
présentées schématiquement dans la
figure en fonction de la localisation de
I'«obstruction»; différentes causes de
I'HTP-CG sont détaillées par la suite.
La sténose des veines pulmonaires
(figure C) est le plus souvent la con-
séquence d'une ancienne méthode
d'ablation par cathéter lors d'une fi-
brillation auriculaire (les techniques
actuelles ne sont plus guere respons-
ables de cette complication).
L'oreillette gauche (D) contribue au
remplissage optimal du ventricule
gauche et par conséquent au volume
systolique. Une surcharge auriculaire
gauche chronique peut étre a I'origine
d'une réduction de la compliance et
de la contractilité de I'oreillette gau-
che. L'ablation par cathéter étendue
au sein de l'oreillette avec fibrose
consécutive constitue une cause par-
ticuliere de dysfonction auriculaire
gauche.

La sténose mitrale (E) est la cause clas-
sique d'une HTP post-capillaire, une
composante pré-capillaire se dévelop-
pant aussi souvent a long terme. Dans
le monde occidental, I'insuffisance mi-
trale est désormais bien plus fréquente
que la sténose mitrale; elle peut elle
aussi conduire a une HTP. Une insuf-
fisance mitrale peut avoir des origines
anatomiques (prolapsus mitral, insuffi-
sance mitrale primaire) ou étre secon-
daire a une déformation en cas de dys-
fonction ventriculaire gauche.

Définitions hémodynamiques en cas d’"HTP-CG

PAPm =25 mm Hg

Toute forme de dysfonction systolique
et/ou diastolique du ventricule gau-
che (F) avec pression télédiastolique
du ventricule gauche (PTDVG) accrue
et pression auriculaire gauche accrue
peut conduire a une HTP-CG. Il existe
deux formes principales d'insuffisance
cardiaque, qui se distinguent fonda-
mentalement en termes de fréquence,
de structure et de fonction ventricu-
laire gauche, ainsi que de réponse
thérapeutique: l'insuffisance cardia-
que avec fraction d'éjection réduite
(IC-FER) et linsuffisance cardiaque
avec fraction d'éjection préservée (IC-
FEP). La limite entre les deux formes
est généralement fixée a une FEVG est
de 50% (16).

Chez les patients atteints d'IC-FER,
le ventricule gauche est dilaté et pré-
sente un remodelage excentrique
ainsi qu'une fonction systolique et
diastolique perturbée. Des causes fré-
guentes sont les coronaropathies et la
cardiomyopathie dilatée.

A l'inverse, en cas d'IC-FEP, le ventri-
cule gauche n’est pas dilaté, le remo-
delage est concentrique et la FEVG
préservée en cas de dysfonction ventri-
culaire gauche diastolique. Une FEVG
préservée n'est pas synonyme de fon-
ction ventriculaire systolique gauche
normale. Une certaine dysfonction
systolique (dilatation longitudinale
réduite) est fréquente et, en associa-
tion avec le trouble ventriculaire dia-
stolique, elle provoque une réduction
du volume et de la réserve systoliques.
L'IC-FEP survient plus frégquemment
chez les femmes. Sa cause la plus vrai-
semblable est une hypertension systé-
mique de longue date.

Alors que le diagnostic d'une IC-FER
est relativement simple, le diagnostic
d'une IC-FEP peut se révéler complexe,
méme si un algorithme a été dévelop-
pé a cet effet (17). En outre, une troi-
sieme forme d'insuffisance cardiaque
est proposée dans les recommanda-
tions actuelles, a savoir I'insuffisance

Al PAPOM >15 mm Hg
, i GDP <7 mm Hg
Sous-type d’HTP post-capillaire isolée et/ou RVP < 3 UW
GDP =7 mm Hg

Sous-type d’HTP post- et pré-capillaire combinée

et/ou RVP > 3 UW

GDP: gradient de pression diastolique [PAP diastolique — PAPOm ]; PAPm: pression artérielle pulmonaire moyenne; PAPOm: pression arté-
rielle pulmonaire d’occlusion moyenne; HTP: hypertension pulmonaire; HTP-CG: HTP dans le cadre d'une cardiopathie gauche; RVP: rési-
stance vasculaire pulmonaire [(PAPm — PAPOm)/débit cardiaque]; UW: unités Wood (1 UW = 80 dyn e sec ® cm™); d‘aprés (1)




cardiagque avec fraction d'éjection mo-
yenne de 40 a 49% (18).

La sténose aortique (G) est la valvu-
lopathie cardiaque la plus fréquente
chez les personnes agées. Une sténo-
se aortique sévére est susceptible de
mener a une hypertrophie ventricu-
laire gauche et a une dysfonction dia-
stolique puis systolique, et d'ainsi ent-
rainer une PTDVG accrue, une pression
auriculaire gauche accrue et une HTP.
En général, une sténose aortique peut
étre diagnostiquée par échocardiogra-
phie. Une imagerie complémentaire
peut s'avérer nécessaire dans certains
cas et pour la planification d'une im-
plantation de valve cardiaque par ca-
thétérisme. L'insuffisance aortique est
associée a une surcharge volumique
du ventricule gauche pouvant a terme
également mener a une HTP via une
pression de remplissage croissante.

Traitement

En cas d'HTP-CG, le principe théra-
peutique consiste a traiter de manié-
re optimale la cardiopathie gauche
sous-jacente, que ce soit avec des mé-
dicaments, par méthode invasive et/
ou chirurgicale. Le tableau 2 présente
les options thérapeutiques en fonc-
tion des différentes formes d'HTP-CG.
Actuellement, il n'existe aucune in-
dication de traitements spécifiques a
I'HTAP en cas d'HTP-CG; d'aprés les
recommandations actuelles, ces derni-
ers sont contre-indiqués en cas d'HTP-
CG(1).

Chez les patients atteints de valvulo-
pathies mitrales et d'HTP, une inter-
vention est indiquée. S'il s'agit d’une
HTP purement post-capillaire, la PAPmM
se normalise généralement apres la
correction de la valvulopathie mitrale.
Le traitement médicamenteux au long
cours conformément aux recomman-
dations représente la mesure théra-
peutique principale chez les patients
atteints d’IC-FER. Chez ces patients,
une HTP est typiquement le signe

d'une congestion veineuse. Elle né-
cessite une intensification du traite-
ment, dans un premier temps par di-
urétiques, suivi de mesures présentant
des bénéfices pronostiques prouvés
(voir tableau 2).

Les médicaments spécifiques a I'HTAP
n‘ont actuellement pas de valeur chez
les patients atteints d'IC-FER avec HTP.
Dans I'ensemble, les études menées
avec des antagonistes des récepteurs
de I'endothéline n’ont pas fourni de
résultats convaincants. Ainsi, l'index
cardiaque a augmenté aprés trois se-
maines de traitement par darusentan
(19), tandis qu’une plus vaste étude
de 24 semaines avec traitement par
darusentan n'a montré aucun effet
sur le remodelage ventriculaire gau-
che. Dans une étude contrblée con-
tre placebo ayant évalué le bosentan,
les criteres d'évaluation cliniques durs
n‘ont pas été influencés (20). De pe-
tites études monocentriques ont livré
des résultats intéressants concernant
I'effet de I'inhibiteur de PDE-5 sildé-
nafil sur I’'hémodynamique et la per-
formance des patients avec IC-FER et
HTP-CG (21, 22). Toutefois, il n'existe
aucune donnée sur l'effet des in-
hibiteurs de PDE-5 sur les criteres
d'évaluation cliniques chez ces pati-
ents. Dans une étude multicentrique,
le riociguat n'a eu aucun effet sur la
PAPm chez les patients avec IC-FER
et HTP-CG considérable (PAPm d’env.
38 mm Hg). Une diminution de la RVP
et une augmentation du débit cardia-
que et du volume d’éjection systolique
ont néanmoins été observées (23).
D'autres études évaluant des vasodila-
tateurs pulmonaires sont actuellement
en cours, et au moins I'une d'entre el-
les a été interrompue prématurément.
Pour les patients souffrant d’IC-FEP,
il n"existe toujours pas de traitement
permettant de prolonger la survie (24).
Dans de grandes études cliniques me-
nées chez ces patients, les inhibiteurs
du systeme rénine-angiotensine et la
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spironolactone n‘ont montré aucun
effet positif ou négatif sur la morta-
lité. Le traitement par spironolactone
était associé a une diminution du taux
de ré-hospitalisations en raison d’une
insuffisance cardiaque. La prise en
charge des patients avec IC-FEP att-
eints de HTP-CG n’est pas clairement
définie. La premiere étape consiste en
I'association de diurétiques avec une
diminution de la post-charge. Toute-
fois, il convient de garder a I'esprit que
ces patients réagissent de maniére
particulierement sensible aux change-
ments de la situation de remplissage
et de pression artérielle, qui peuvent
étre la conséquence d'une diminution
de post-charge trop agressive. Les ré-
sultats d'études ayant évalué les médi-
caments spécifiques a I'HTAP chez des
patients atteints d'IC-FEP avec ou sans
HTP-CG sont contradictoires (25-28).
En cas valvulopathie aortique sym-
ptomatique, la méthode de choix
est le remplacement valvulaire/
I'implantation valvulaire par cathéter.
Chez de nombreux patients atteints
de sténose aortiqgue symptomatique,
il existe une faible HTP post-capillaire,
qui disparait en général suite au rem-
placement valvulaire.

Références: La liste des références est disponi-
ble sur www.sgph.ch.
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L'HTP-CG est la forme d"HTP la plus fréquente. Chez un patient présentant une cardiopathie gauche, elle est I'expression

d’une maladie de stade plus avancée associée a des performances réduites et a un moins bon pronostic.

Contrairement a I'HTAP, I'HTP-CG se caractérise par une PAPOm accrue (avec ou sans composante pré-capillaire).

Il est nécessaire de déterminer la sévérité de I'HTP, la constellation hémodynamique exacte et le mécanisme précis de la

cardiopathie gauche qui a mené a une HTP-CG.
e En principe, le traitement de I'HTP-CG consiste en une prise en charge optimale de la cardiopathie gauche sous-jacente.

Dapres |'état actuel des connaissances et les recommandations actuelles, les médicaments spécifiques a I'HTAP sont contre-

indiqués chez ces patients.




01.2017

Tableau 2
Traitement en cas d’"HTP-CG en fonction de la cardiopathie gauche sous-jacente

Sténose des veines pulmonaires Stent

Diurétiques, controle du rythme et de la fréquence de la fibrillation auricu-

«Stiff left atrium» .
laire

Sténose mitrale Valvuloplastie, remplacement de la valve mitrale

Reconstruction/remplacement de la valve mitrale (technique chirurgicale ou

Insuffisance mitrale primaire . .
interventionnelle)

Reconstruction/remplacement de la valve mitrale (technique chirurgicale
Insuffisance mitrale secondaire ou interventionnelle), traitement de I'insuffisance cardiaque avec fraction
d’éjection réduite (voir ci-dessous)

Diurétiques, inhibiteurs de I'ECA / sartans, inhibiteurs du récepteur
Insuffisance cardiaque avec fraction d’angiotensine et de néprilysine, bétabloquants, antagonistes des récepteurs
d’éjection réduite (IC-FER) minéralocorticoides, ivabradine, resynchronisation cardiaque, exercice, trans-
plantation cardiaque, revascularisation myocardique

Insuffisance cardiaque avec fraction d'éjection | Diurétiques, contréle de la pression artérielle, contréle du rythme et de la
préservée (IC-FEP) fréquence des fibrillations auriculaires, spironolactone

Remplacement valvulaire aortique chirurgical ou implantation valvulaire

st el aortique par cathéter

Bétabloquants, antagonistes calciques, ablation septale a I'alcool, myectomie

Cardiomyopathie hypertrophique obstructive chirurgicale

Insuffisance aortique Remplacement valvulaire aortique

Figure: Représentation schématique des différents
0O CcO niveaux d'obstruction pour les différentes formes
2 E d’hypertension pulmonaire.

LV A: HTAP (hypertension artérielle pulmonaire)
RV LA B: MVOP (maladie veino-occlusive pulmonaire)
PA C: sténose des veines pulmonaires
PV A Aorta D: maladie auriculaire gauche

Lung E: valvulopathie mitrale
F: dysfonction ventriculaire gauche
G: valvulopathie aortique
A AV: valve aortique
LA: atrium gauche

LV: ventricule gauche

. \ MA: valve mitrale
E RA: atrium droit
€]

RV: ventricule droit

PH groups 1, 3, 4, (5) PH group 2
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