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Introduction:-

Le lupus érythémateux systémique (LES) est une maladie rhumatismale auto-immune qui s'accompagne souvent de
complications pulmonaires et cardiaques graves. L'hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) groupe 1 de la
classification des hypertensions pulmonaires en fait partie et ¢’est une complication trés rare et surtout fatale [1].

La pathogénie de 'HTAP survenant au cours du LES est complexe et le role du terrain génétique, des anticorps
antiphospholipides et de la dysfonction endothéliale a été suggéré.

Nous rapportons le cas d’une jeune femme suivie depuis Sans pour LES qui s’est compliqué d’une HTAP
aboutissant a une insuffisance cardiaque droite aigue.

Case Report:

I1 s’agit d’une jeune femme &agée de 36 ans, suivie depuis 5 ans pour un LES sous corticothérapie avec une bonne
évolution clinique et biologique, qui a été hospitalisée dans notre formation pour prise en charge d’une insuffisance
cardiaque droite aigue.

L’histoire de sa maladie remonte a 3 mois avant son admission par la survenue d’une dyspnée stade II de la NYHA
qui s’est agravée rapidement devenue stade III avec apparition d’cedémes des membres inférieurs.

L’examen clinique trouvait une patiente consciente, apyrétique, une fréquence respiratoire a 18 cycles/ min, une
fréquence cardiaque a 78 battements/min, une tension artérielle a 130/70 mmHg et des signes droits a type de
turgescence des veines jugulaires et des cedémes des membres inférieurs arrivant & mi mollet. L’auscultation
cardiaque avait objectivé un souffle holosystolique d’insuffisance tricuspidienne. L’auscultation pulmonaire était
normale. Le reste de I’examen somatique était sans particularités.

La patiente a bénéficié d’une radiographie thoracique ayant objectivé une cardiomégalie et un électrocardiogramme
qui était sans particularités.

On a complété par une échographie transthoracique (Figure 1) qui a montré une insuffisance tricuspide laminaire,
des cavités droites dilatées et une pression artérielle pulmonaire moyenne estimée a 56mmHg. Le ventricule gauche
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était non dilaté, de bonne cinétique avec FEVG conservée. L’angioscanner thoracique réalisé était sans anomalies.
Par défaut de moyen, le cathétérisme droit n’a pas pu étre réalisé et le diagnostic d’un lupus érythémateux disséminé
compliqué d’une HTAP a été retenu sur critéres échocardiographiques.

La patiente était mise sous diurétique de I’anse furosémide 40mg/jour en trois injections.

Elle a également recu un bolus de ciclophosphamide et a été mise sous forte dose de corticothérapie et un traitement
vasodilatateur artérielle pulmonaire a été initié chez elle avec bonne évolution clinque aprés un recul de 2mois.

Figure 1

Discussion:-

L’hypertension pulmonaire (HTP) est définie par une pression artérielle pulmonaire (PAP) moyenne supérieure a 25
mmHg au repos, mesurée lors du cathétérisme cardiaque droit [2]. C’est une complication rare des connectivites.
Elle concerne en premier lieu la sclérodermie mais aussi le LES. Sa prévalence au cours d’un LES est variable,
estimée entre 0.5 et 17% [3-4] .Cette variabilité s’explique par les critéres de sélection des patients, I’absence de
définition standard de 'HTAP et surtout les différentes approches diagnostiques, échographique operateur
dépendant ou par cathétérisme cardiaque droit.

L’HTAP survient habituellement apres plusieurs années d’évolution du LES toutefois dans des cas rares elle peut
précéder ou étre révélatrice de la maladie [5-6].

Le symptome principal est la dyspnée d’effort qui est non spécifique, souvent négligée par les malades et fait
retarder le diagnostic. Les autres signes clinques sont des signes de gravité notamment la lipothymie ou la syncope
d’effort traduisant une baisse du débit cérébral, la dysphonie par compression du nerf récurrent gauche par ’artére
pulmonaire dilatée (syndrome d’Ortner) et les douleurs thoraciques par ischémie ventriculaire droite.

Le gold standard pour le diagnostic est le cathétérisme cardiaque droit qui permet de poser un diagnostic certain de
I’HTAP et évalue avec précision les pressions artérielles pulmonaires.

L’échocardiographie est une méthode alternative mais qui est fortement influencée par I’expérience de I’opérateur

et il n’est pas certain que I’estimation de la PAP par 1’équation de Bernouilli simplifiée soit la méthode la plus
fiable. Les études les plus récentes se fondent désormais sur la vitesse du flux tricuspide. Par ailleurs, L’ETT reste
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recommander en premier intention pour le dépistage initiale d’'une HTAP au cours du suivi d’un LES et pour
I’évaluation de la réponse au traitement [7-8].

Le traitement de 'HTP associée au LES dépend des différents phénoménes et mécanismes physiopathologiques
impliqués dans sa survenue, si elle est primitive, d’origine thromboembolique ou auto-immune.

En plus des mesures générales, a savoir I’éviction des longs trajets en avion, des efforts physiques intenses et la
contre indication formelle de la grossesse. Les thérapies intensives immunosuppressives et vasodilatatrices
pulmonaires ont montré des résultats prometteurs. En fait, certaines études ont révélé une survie a 1 an de 94 % dans
I'HTAP associée au LES, supérieure a celle de 'HTAP sclérodermique [9-10].

Par ailleurs, le pronostic d’'une HTAP non traitée est mauvais et équivaut a celui d’un cancer au stade de métastases
[11].

Le traitement doit donc étre initié rapidementvisant & normaliser la pression artérielle pulmonaire et prolonger la
survie des malades.

Conflit d’intérét:
Pas de conflit d’intérét.

Conclusion:-

L'HTAP associée a une maladie du tissu conjonctif a toujours eu un mauvais pronostic. C’est une complication de
plus en plus reconnue du LES. Les taux de survie récents se sont améliorés, en partie grace aux progrés des
thérapies, bien que ces modalités nécessitent une étude plus approfondie et 1’absence d’essai clinique dédié
complique la prise en charge thérapeutique de ces patients.

A ce jour, il n'y a pas eu de recommandations consensuelles pour le dépistage de 'HTP chez les patients atteints de
LED. Cependant, les jeunes femmes en age de procréer sont les plus a risque de mourir d'un LED associé a une HTP
non diagnostiqué soit pendant la grossesse, I'accouchement ou le post-partum. Par conséquent, le dépistage doit étre
considéré comme essentiel dans cette population.

Undiagnostic précoce, un traitement standard de I'HTP ainsi qu'un traitement intensif du LES peuvent améliorer le
pronostic.
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