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	1. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE


LIÉES À LA CIRRHOSE 1)
1) Actualise et complète les précédents topos abordant ce sujet
dans foiepratique.fr et Slideshare.
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Plan
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	3. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Introduction (1ère partie) 1)


- Au cours de la cirrhose, les manifestations vasculaires pulmonaires sont associées à l'hypertension
 
portale (HTP) *. Elles sont au nombre de deux:


. Syndrome hépato-pulmonaire, caractérisé par une hypoxémie,
 
dont le traitement curateur est la transplantation hépatique.


. Hypertension porto-pulmonaire, pouvant aboutir à une insuffisance cardiaque droite,
 
pouvant parfois contre-indiquer une transplantation hépatique.


- La cardiomyopathie cirrhotique est due aux modifications hémodynamiques secondaires à


l'hypertension portale


* Elles peuvent d'ailleurs survenir en cas d'HTP non cirrhotique


3
1) Roux O. Pathologies cardio-pulmonaires liées à la cirrhose: diagnostic, pronostic, et traitement. POST'U 2022;181-187
(Accès libre sur internet).
 


	4. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Introduction (2ème partie)
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1) Sujets abordés en détail ailleurs dans foiepratique.fr et Slideshare
Signe d'appel habituel : dyspnée => cause variable


Indépendante de la cirrhose Liée à la cirrhose
Étiologies diverses
Ascite 1)


Hydrothorax 1)
Syndrome hépato-pulmonaire (SHP)


Hypertension porto-pulmonaire (HTPP)


Cardiomyopathie cirrhotique (CC)
 


	5. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Syndrome hépato-pulmonaire
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	6. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Syndrome hépato-pulmonaire


Définition 1) 2)


Association


- d'une hypertension portale, avec ou sans cirrhose,
 
- de dilatations vasculaires intrapulmonaires.


- d'une augmentation du gradient alvéoloartériel en oxygène (P(A-a)O2) calculée par
 
gazométrie en air ambiant, en position assise et au repos > 15 mm Hg
 
(ou > 20 mm Hg si > 64 ans),
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1) Roux O. Pathologies cardio-pulmonaires liées à la cirrhose: diagnostic, pronostic, et traitement. POST'U 2022;181-187
(Accès libre sur internet).


2) Krowka MJ, Fallon MB, Kawut SM et al. International Liver Ttransplant Society Practice Guidelines: Diagnosis and
management of hepatopulmonary syndrome and portopulmonary hypertension. Transplantation 2016;100(7): 1440-1452.
(Accès libre sur internet).
 


	7. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Syndrome hépato-pulmonaire


Épidémiologie 1)


Prévalence variable


- De 5% à 50% en fonction du seuil d'hypoxémie retenu


- Hypoxémie sévère (PaO2 < 60 mm Hg): 5%
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1) Roux O. Pathologies cardio-pulmonaires liées à la cirrhose: diagnostic, pronostic, et traitement. POST'U 2022;181-187
(Accès libre sur internet).
 


	8. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Syndrome hépato-pulmonaire


Pathogénie 1) 2)


Conséquence d'anomalies vasculaires pulmonaires,
 
dilatations capillaires ou néo-vaisseaux,
 
qui entraînent une inadéquation du rapport ventilation / perfusion


Perfusion trop importante par rapport à la ventilation => hypoxémie.
 
Hypoxémie aggravée par l'existence de shunts artério-veineux intra-pulmonaires.


Mécanismes en cause: translocation bactérienne, inflammation pulmonaire,
monoxyde d'azote, endothéline 1, TNFalpha, monoxyde de carbone.
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1) Roux O. Pathologies cardio-pulmonaires liées à la cirrhose: diagnostic, pronostic, et traitement. POST'U
2022;181-187 (Accès libre sur internet).


2) Raevens S, Boret M, Fallon MB. Hepatopulmonary syndrome. JHEP / Rep 2022;4:100527 (Accès libre sur internet).
 


	9. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Syndrome hépato-pulmonaire


Manifestations cliniques 1) 2) 3)


- Dyspnée
 
. Après une longue phase asymptomatique.
 
. Platypnée (apparaît lors du passage de la position couchée à la position debout * )
 
. Orthodéoxie (hypoxie aggravée en position debout *)


- Hippocratisme digital


- Cyanose


* Position debout = bases pulmonaires (siège majeur des dilatations vasculaires) préférentiellement perfusées
 
=> majoration de l'hypoxie. Baisse de la PaO2 > 5% ou > 4 mm Hg, observée ans 18% à 20% des cas.
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1) Raevens S, Boret M, Fallon MB. Hepatopulmonary syndrome. JHEP / Rep 2022;4:100527 (Accès libre sur internet).


2) Roux O. Pathologies cardio-pulmonaires liées à la cirrhose: diagnostic, pronostic, et traitement. POST'U 2022;181-187 (Accès libre sur
internet).


3) Krowka MJ, Fallon MB, Kawut SM et al. International Liver Transplant Society Practice Guidelines: Diagnosis and management of
hepatopulmonary syndrome and portopulmonary hypertension. Transplantation 2016;100(7): 1440-1452. (Accès libre sur internet).
 


	10. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Syndrome hépato-pulmonaire


Dépistage 1)


1) Oxymètre de pouls (Mesure de la saturation en oxygène)
 
Facile, mais peu sensible.


2) Gaz du sang artériel en air ambiant (+++)


Augmentation de la différence alvéolo-artérielle.


Permet de grader la sévérité de l'hypoxémie.


Le dépistage est recommandé chez tout candidat à la transplantation hépatique
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1) Roux O. Pathologies cardio-pulmonaires liées à la cirrhose: diagnostic, pronostic, et traitement. POST'U 2022;181-187
(Accès libre sur internet).
 


	11. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Syndrome hépato-pulmonaire


Oxymétrie de pouls


- Une saturation en oxygène < 96%
 
identifie les patients ayant une PaO2 < 70 mm Hg. 1)


- Ce n'est pas une méthode de dépistage suffisamment sensible. 2) 3)
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1) Krowka MJ, Fallon MB, Kawut SM et al. International Liver Transplant Society Practice Guidelines: Diagnosis and
management of hepatopulmonary syndrome and portopulmonary hypertension. Transplantation 2016;100(7): 1440-1452.
(Accès libre sur internet).


2) Roux O. Pathologies cardio-pulmonaires liées à la cirrhose: diagnostic, pronostic, et traitement. POST'U 2022;181-187
(Accès libre sur internet).


3) Raevens S, Boret M, Fallon MB. Hepatopulmonary syndrome. JHEP / Rep 2022;4:100527 (Accès libre sur internet).
 


	12. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Syndrome hépato-pulmonaire (SHP)


Sévérité = niveau d'hypoxémie 1) 2)
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1) Roux O. Pathologies cardio-pulmonaires liées à la cirrhose: diagnostic, pronostic, et traitement. POST'U 2022;181-187
(Accès libre sur internet).


2) Krowka MJ, Fallon MB, Kawut SM et al. International Liver Transplant Society Practice Guidelines: Diagnosis and
management of hepatopulmonary syndrome and portopulmonary hypertension. Transplantation 2016;100(7): 1440-1452.
(Accès libre sur internet).
SHP léger modéré sévère très sévère
PaO2 > 80 mm Hg 60 à 79 mm Hg 50 à 59 mm Hg < 50 mm Hg
 


	13. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Syndrome hépato-pulmonaire


Diagnostic: Échographie cardiaque de contraste 1)
 
(Échographie cardiaque aux micro-bulles *)


Examen de référence


 
Injection IV d'une solution saline "secouée" pour générer des micro-bulles




- Les micro-bulles, en l'absence de dilatations veineuses intra-pulmonaires, sont stoppées par la lit vasculaire
 
pulmonaire et sont donc seulement visibles au niveau des cavités cardiaques droites, mais pas au delà, ou très
 
tardivement dans les cavités gauches, après 9 à 10 cycles cardiaques.


- Si apparition des micro-bulles dans les cavités cardiaques gauches:


< 3 cycles cardiaques => shunt intra-cardiaque (comme un foramen ovale)


> 3 cycles cardiaques => shunt intra-pulmonaire *


* mais ne le quantifie pas, voir la diapo suivante
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1) Roux O. Pathologies cardio-pulmonaires liées à la cirrhose: diagnostic, pronostic, et traitement. POST'U 2022;181-187
(Accès libre sur internet).
 


	14. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Syndrome hépato-pulmonaire


Autres examens 1) 2)


a) Scintigraphie de perfusion aux macro-agrégats d'albumine marqués au Technetium


- Normalement les particules sont bloquées dans les capillaires pulmonaires.
 
En cas de shunt intra-cardiaque ou intra-pulmonaire, elles atteignent le cerveau et le rein.


- Cette technique permet de quantifier le shunt.


b) Angio-scanner pulmonaire


- Les dilatations vasculaires, très périphériques, ne sont généralement pas visibles. *


- Mais cet examen peut détecter d'autres causes d'hypoxémie.


* En cas d'hypoxémie sévère (PaO2 < 60 mm Hg) de larges malformations artério-veineuses peuvent être détectées par le
 
scanner à haute résolution. Ces communications, rares, peuvent persister après transplantation hépatique. Elles exposent à
 
des embolies paradoxales et à des abcès cérébraux et peuvent être embolisées. 1)
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1)Raevens S, Boret M, Fallon MB. Hepatopulmonary syndrome. JHEP / Rep 2022;4:100527 (Accès libre sur internet).


2)Roux O. Pathologies cardio-pulmonaires liées à la cirrhose: diagnostic, pronostic, et traitement. POST'U 2022;181-187
 
(Accès libre sur internet).
 


	15. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Syndrome hépato-pulmonaire (SHP)


Pronostic / Traitement


- Le SHP aggrave le pronostic d'une cirrhose


- Oxygénothérapie = traitement symptomatique


- Seul traitement curateur: transplantation hépatique
 
(Diapo suivante)
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1) Roux O. Pathologies cardio-pulmonaires liées à la cirrhose: diagnostic, pronostic, et traitement. POST'U 2022;181-187
(Accès libre sur internet).
 


	16. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Syndrome hépato-pulmonaire


Transplantation hépatique


- Dérogation possible si hypoxémie sévère (PaO2 < 60 mm Hg)
 
- Normalisation des échanges gazeux:


6 à 12 mois, parfois plus si hypoxémie sévère


- Survie à 5 ans: 70% à 80%
16
1) Roux O. Pathologies cardio-pulmonaires liées à la cirrhose: diagnostic, pronostic, et traitement. POST'U 2022;181-187
(Accès libre sur internet).
 


	17. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Syndrome hépato-pulmonaire (SHP)


Conclusions


Caractérisé par des dilatations vasculaires pulmonaires, le SHP entraîne un
trouble de la ventilation / perfusion, avec hypoxémie.
 
Le SHP aggrave le pronostic de la maladie hépatique.


Le SHP touche 10% à 30% des patients évalués en vue d'une transplantation
hépatique (TH) .


L'oxymétrie de pouls est un geste simple, mais peu sensible et spécifique.


L'échocardiographie de contraste est l'examen clé.


La TH est actuellement le seul traitement curateur.


La TH entraîne généralement la guérison du SHP.
17
 


	18. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Hypertension portopulmonaire
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	19. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Hypertension portopulmonaire


Définitions


a) Hypertension artérielle pulmonaire
 
Pression artérielle pulmonaire moyenne (PAPm) mesurée par cathétérisme
 
cardiaque droit:
 
> 25 mm Hg (Congrès à Genève en 1973)
 
> 20 mm Hg (Congrès à Nice en 2018)


b) Hypertension portopulmonaire


Hypertension artérielle pulmonaire pré-capillaire, avec des résistances vasculaires
pulmonaires > 240 dyn.s.cm-5, associée à une hypertension portale, avec ou sans
cirrhose.
 
(Cf diapos suivantes)
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	20. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Hypertension portopulmonaire
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Définition => Hypertension pulmonaire pré-capillaire1) a)
Hypertension portale
Pression artérielle pulmonaire moyenne PAPm > 20 mm Hg b)
Pression artérielle d'occlusion


ou


Pression "capillaire" pulmonaire


PAPO < 15 mm Hg
Résistances vasculaires pulmonaires RVP > 3 UW (240 dynes.s.cm-5)
a) On distingue l'hypertension pulmonaire pré-capillaire (PAPO < 15 mm Hg) de l'hypertension pulmonaire post-capillaire (PAPO > 15 mm Hg)
liée à une maladie du coeur gauche.


b) L'hypertension artérielle pulmonaire avait été définie auparavant (en 1973), par mesure au cathétérisme cardiaque droit, par une PAPm > 25
mm Hg au repos, puis comme > 20 mm Hg en 2018.
1) Simonneau G, Montani D, Celermajer DS et al. Haemodynamic definitions and updated clinical classification of pulmonary hypertension.
 
Eur Resp J 2019;53:1-13. (Accès libre sur internet)
 


	21. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Définitions des hypertensions pulmonaires (HP) D'après 1) 2)


21
1) Simonneau G, Montani D, Celermajer DS et al. Haemodynamic definitions and updated clinical classification of pulmonary hypertension. Eur Resp J
2019;53:1-13. (Accès libre sur internet)


2) Thévenot T, Savale L, Sitbon O. Nouveautés dans l'hypertension portopulmonaire. Hépato-Gastro et Oncologie Digestive 2020;27:555-561.
Définitions Critères Groupes
Pré-capillaire
PAPm a) > 20 mm Hg


PAPO b) < 15 mm Hg


RVP c) > 3 UW d)
- Groupe 1: HTAp e) dont HTPP f)


- Groupe 3: HP associée aux maladies respiratoires et à l'hypoxie chronique


- Groupe 4: HP thrombo-embolique


- Groupe 5: Certaines HP de mécanismes multifactoriels ou incertains
Post-capillaire
PAPm > 20 mm Hg


PAPO > 15 mm Hg


RVP < 3 UW
- Groupe 2: HP associée aux cardiopathies gauches


- Groupe 5: Certaines HP de mécanismes multifactoriels ou incertains


Pré- et post-capillaire
PAPm > 20 mm Hg


PAPO > 15 mm Hg


RVP > 3 UW
a) PAPm = Pression Artérielle Pulmonaire moyenne / b) PAPO = Pression artérielle pulmonaire d'occlusion / c) RVP = Résistance Vasculaires Pulmonaires
(PAPm - PAPO /débit cardiaque) / d) UW = unités Wood (1 UW = 80 dyn.s.cm-5) / e) HTAP = Hypertension Artérielle Pulmonaire / f) HTPP = Hypertension
PortoPulmonaire
 


	22. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Hypertension porto-pulmonaire


Définition / Diagnostic différentiel 1)


La définition de l'hypertension pulmonaire pré-capillaire décrite dans le tableau précédent,
permet de séparer les maladies vasculaires pulmonaires


(résistance vasculaire élevée > 3 UW, PAPO * < 15 mm Hg) de:


a) Débit cardiaque augmenté, tel qu'observable dans la cirrhose, mais les résistances
vasculaires pulmonaires sont normales,


b) Insuffisance cardiaque gauche, dans laquelle la PAPO * est élevée.


* PAPO = Pression Artérielle Pulmonaire d'Occlusion (PAWP = pulmonary arterial wedge pressure)
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Synthèse 1)


Comme d' autres formes d'hypertension pulmonaire, l'HTPP est caractérisée par un
remodelage des artères pulmonaires de petit calibre avec augmentation des résistances
vasculaires pulmonaires, et risque d'une défaillance ventriculaire droite.
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Pathogénie (1/2)


Encore mal comprise 1) 2)


L'HTP (hypertension portale) entraîne une dilatation des vaisseaux mésentériques et des
dérivations court-circuitant le foie (varices gastro-oesophagiennes) avec comme
conséquences une augmentation du débit cardiaque et le passage direct de certains
facteurs vers le lit artériel pulmonaire.


Ces médiateurs entraînent une vasoconstriction et une prolifération endothéliale et
musculaire lisse
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internet).
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Pathogénie (2/2) 1)


L'obstruction artérielle est aggravée par des thromboses,
dues au ralentissement du flux sanguin et un déséquilibre
 
des médiateurs endothéliaux favorisant vasoconstriction et
prolifération (endothéline-1, thromboxane-A2, antiotensine-1,
sérotonine).
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Prévalence 1) 2)


En dehors de l'hypertension artérielle pulmonaire (HTP) idiopathique, l'HTPP est la 3ème cause
(environ 10%) d'HTP "associée", après les connectivites et les cardiopathies congénitales.


Prévalence de 2% en cas de cirrhose, un peu plus élevée chez les candidats à la
transplantation hépatique: 3% à 6%.


D'où la necessité d'un dépistage systématique chez ces derniers, par échographie cardiaque
transthoracique (qui doit être répétée tous les 6 à 12 mois)
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Pronostic / survie à 5 ans * 1) 2)


Mauvais en l'absence de traitement: ........ 14%


Traitement médical seul: ........................... 45%


Transplantation hépatique seule: ............. 25%


Traitement médical + transplantation: ...... 67% (Registre français : 81%) 2)


* Résultats arrondis
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Pronostic / Synthèse 1) 2)


Fonction de la gravité de


a) l'atteinte hépatique (score de Child-Pugh, score MELD)


b) l'hypertension portopulmonaire


Survie chez les malades transplantés 1 an: 92%; 3 ans: 83%; 5 ans: 81% 2)
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Manifestations cliniques (1/2)


Elles sont la conséquence de l'obstruction vasculaire pulmonaire sur la
fonction ventriculaire droite 1)


- Dyspnée


- Syncope


- Insuffisance cardiaque


29
1) Roux O. Pathologies cardio-pulmonaires liées à la cirrhose: diagnostic, pronostic, et traitement. POST'U 2022;181-187
(Accès libre sur internet).
 


	30. Claude EUGÈNE
AFFECTIONS PULMONAIRES  ET CARDIAQUE LIÉES À LA CIRRHOSE
Hypertension porto-pulmonaire


Manifestations cliniques (2/2) 1)


Dyspnée


- Souvent tardive, et déjà à un stade avancé au moment du diagnostic
 
(classe NYHA (New York Heart Association) III ou IV dans 60% des cas)


- Souvent négligée, attribuée à dénutrition, cardiomyopathie, BPCO * ...


Oedèmes des membres inférieurs
 
Peuvent être importants alors que l'ascite est absente ou modérée.


* BPCO = (BronchoPneumopathie Chronique Obstructive)
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Examens complémentaires 1)


Radiographie du thorax


Hypertrophie des artères pulmonaires ?
 
Augmentation de l'index cardio-thoracique ?


Autre cause de dyspnée ?


ECG


Signes d'hypertrophie auriculaire et ventriculaire droites ?


Échographie-Doppler transthoracique


C'est l'examen clé
 
Diapo suivante
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Examens complémentaires 1) 2)


Échographie-Doppler transthoracique


Examen clé
 
- pouvant objectiver:
 
. Dilatation des cavités cardiaques droites, mouvement paradoxal du septum interventriculaire


- pouvant évaluer


. Flux d'insuffisance tricuspide, pression de l'oreillette droite, pression systolique ventriculaire droite


Si probabilité d'HTPP élevée ou intermédiaire => cathétérisme ventriiculaire droit
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Diagnostic 1)


Échographie cardiaque transthoracique
 
Suspicion (probabilité intermédiaire ou élevée)


Confirmation


Cathétérisme cardiaque droit


(Éliminer une augmentation des pressions pulmonaires due à une rétention hydro-sodée ou un syndrome
hyperkinétique)
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Traitement 1) 2)


a) Mesures générales


- Limiter


. Efforts
 
. Situations hypoxémiantes (altitude > 800 m, long voyage en avion)


- Diminuer la surcharge ventriculaire droite


. Régime sans sel, diurétiques (spironolactone, furosémide).


- Oxygénothérapie


. Hypoxémie < 60 mm Hg en vue saturation > 90%


- Arrêt des bétabloquants
 
(en raison de l'effet inotrope et chronotrope négatif).
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Traitement 1)


b) Spécifique de l'hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) (1/3)
 
Initiation et suivi dans un centre expert de l'HTAP


1) Antagonistes des récepteurs de l'endothéline


2) Inhibiteurs de la phosphodiestérase 5


3) Analogues de la prostaglandine
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Médicaments de l'hypertension artérielle pulmonaire (2/3) 1) 2)


1) Antagonistes des récepteurs de l'endothéline-1


- Bosentan (Tracleer* cp à 125 mg et 62,5 mg). Surveiller le bilan hépatique.


- Ambrisentan (Volibris* cp à 5 et 10 mg) Risque d'hépatotoxicité inférieur au précédent.
 
- Macitentan (non encore disponible en France) mais résultats intéressants (étude PORTICO) 2)
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Médicaments de l'hypertension artérielle pulmonaire (3/3) 1) 2)


2) Inhibiteurs de la phosphodiestérase 5


- Sildénafil (Viagra*) et tadalafil (Cialis*)
 
Activité anti-proliférative et vasodilatatrice (agit sur le métabolisme du NO)
 
Pas d'hépatoxicité, ni de rétention hydrosodée.
 
Indiqués en France pour les troubles de l'érection. Non emboursé.


3) Analogues de la prostaglandine


- Époprosténol (Flolan*) Perfusion continue, cas sélectionnés.
 
- Trépostinil (Remodulin*) Perfusion SC ou IV continue


- Iloprost (Ventavis*) Inhalation
 
- Selexipag (Uptravi*) Comprimés
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Médicaments de l'hypertension artérielle pulmonaire 1)


Quels résultats ?


Amélioration de:


- Classe fonctionnelle


- Distance de marche en 6 minutes


- Résistances vasculaires pulmonaires


Survie


1 an: 84%; 3 ans: 69%; 5 ans: 51%
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Transplantation hépatique (TH) 1) 2) 3)


- La survie des patients avec HTPP est fortement corrélée à la sévérité de l'atteinte hépatique.


- La TH est parfois contre-indiquée par l'HTPP, si celle-ci est sévère et non contrôlée.
 
Risque d'insuffisance ventriculaire droite et per- et post-opératoire.
 
La TH doit être contre-indiquée si la PAPm est > 45-50 mm Hg.
 
Le souhait est d'avoir une PAPm < 35 mm Hg avant la TH grâce aux médicaments 3)


La TH procure les meilleures survies


(1 an: 92%; 3 ans: 83%; 5 ans: 81%) 2)


Après TH, le traitement de l'HTPP est arrêté dans environ 50% des cas et diminué dans environ 50% des cas 3)
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Conclusions


C'est une hypertension artérielle pulmonaire précapillaire, avec augmentation des résistances
vasculaires, associée à une hypertension portale, avec ou sans cirrhose.


C'est la conséquence de phénomènes de vasoconstriction et d'un remodelage des artères pulmonaires
de petit calibre. La prévalence est faible entre 2% et 6%.


La dyspnée est souvent tardive. Il faut un dépistage systématique, par échocardiographie, chez tous
les malades en attente de transplantation hépatique. Celle-ci peut être contre-indiquée si la pression
pulmonaire reste trop élevée.


Les traitements sont de 3 types: analogues de la prostaglandine, antagonistes des récepteurs de
l'endothéline-1, inhibiteurs de la phosphodiestérase de type 5.


La transplantation hépatique procure les meilleures survies. Après celle-ci le traitement de
l'hypertension artérielle pulmonaire peut être diminué voire arrêté.
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Définition 1) 2)


Dysfonction cardiaque, associant des anomalies structurelles,
fonctionnelles (systolique ou plus souvent diastolique)


et électrophysiologiques,
 
en l'absence de comorbidités cardiovasculaires.
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Introduction (1/2) 1) 2)


La cirrhose s'accompagne de vasodilatation splanchnique et
systémique et d'une hypercinésie circulatoire, avec augmentation du
débit cardiaque.


Malgré cela, l'adaptation au stress (effort, hémorragie digestive, sepsis) est
anormale et le concept de cardiomyopathie cirrhotique est introduit en
2005, puis redéfini en 2019. 2)
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Introduction (2/2) 1)


La fonction cardiaque doit être évaluée chez le cirrhotique, en
particulier lorsqu'on envisage un TIPS (Transjugular Intrahepatic
Portosystemic Shunt) ou une TH (transplantation hépatique).


En effet, dans ces situations l'augmentation de la pré-charge
risque d'entraîner une décompensation cardiaque.
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Prévalence 1) 2)


Mal connue.


Environ 35% à 60% des cirrhoses évoluées ont des
modifications cardiaques compatibles avec une
cardiomyopathie cirrhotique.
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Physiopathologie


Complexe 1)


Hypertension portale => translocation bactérienne


Cytokines pro-inflammatoires et substances vasodilatatrices


Hypovolémie efficace => activation des systèmes vasoconstricteurs


Hypercinésie circulatoire (débit cardiaque augmenté, post-charge abaissée)


Accumulation de collagène dans le tissu pariétal cardiaque (dysfonction diastolique)


Altération des récepteurs bêta (dysfonction systolique),
 
etc...
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Critères diagnostiques


a) 2005: critères, en particulier échocardiographiques identifiant une dysfonction
cardiaque infraclinique en l'absence d'anomalies structurelles.


b) 2020: publication par une équipe multidisciplinaire 1) de nouveaux critères
basés sur l'échocardiographie.
 
Il a été montré que ces derniers critères, en particulier le défaut de relaxation septale, étaient
prédictifs de troubles cardiaques sévères après transplantation (arythmie, insuffisance cardiaque,
arrêt cardiaque)
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Nécessité d'une évaluation cardiaque avant TIPS * et TH **
1) 2)


Paramètres associés à une décompensation après TIPS 2)


- Allongement de l'intervalle QT


- Pas de risque si:
 
. BNP (Brain Natriuretic Peptide) < 40 pg/mL),
 
. NT-proBNP (N-terminal pro-brain natriuretic peptide) < 125 pg/mL


. Absence de signes échocardiographique de dysfonction diastolique.


Une sténose aortique est aussi un facteur de risque


* TIPS = Transjugular Intrahepatic Portosystemic Shunt
 
** TH = Transplantation Hépatique
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Traitement


Non consensuel 1)


- Inhibiteurs de l'enzyme de conversion de l'angiotensine: non
 
(contre-indiqués, risque d'insuffisance rénale)


- Place des bétabloquants = ?


- Décompensation => diurétiques
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Conclusions


Entité unique, souvent latente au repos, responsable d'insuffisance
cardiaque diastolique et/ou systolique, observée surtout lors d'un
stress.


Prévalence mal connue, mais semblant élevée (35% à 60% des cas).


Impact pronostique important sur la cirrhose avant et après
transplantation hépatique.
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