
CO N T E X T E C L IN IQ U E

Une dame de 79 ans, connue pour une fibrose pulmonaire légère à modérée et une cirrhose CHILD A
secondaires au Méthotrexate reçu de 2005 à 2015 pour de l’arthrite psoriasique, a présenté une
insuffisance respiratoire de novo. Le gaz artériel confirme la présence d’une hypoxémie significative à
l’air ambiant avec une PaO2 à 57 mm Hg. Les tests de la fonction respiratoire, quant à eux, démontrent
un syndrome obstructif léger et une diminution sévère et disproportionnelle de la diffusion :
VEMS 118%, VEMS/CVF 87%, DLCO 38%. Devant ce tableau clinique, une échocardiographie de
contraste (test aux microbulles) et une scintigraphie pulmonaire aux macroagrégats d’albumine marqués
au technétium 99m (99mTc-MAA) sont demandées afin d’éliminer un shunt droit-gauche.

ÉC H O C A R D IO G R A P H IE D E C O N T R A S T E

Le test aux microbulles est un examen qualitatif qui permet de localiser un shunt et distinguer si celui-ci
est intracardiaque ou intrapulmonaire. Cet examen confirme la présence d’un shunt droit-gauche
intrapulmonaire si les microbulles, d’une taille d’environ 90 μm, apparaissent dans les cavités cardiaques
gauches après quatre battements cardiaques et plus suite à leur passage dans les chambres cardiaques
droites. Par ailleurs, lorsque les microbulles sont observées précocement (en moins de quatre battements
cardiaques), cela confirme la présence d’un shunt droit-gauche intracardiaque.

Figure 1 : Échocardiographie de contraste démontrant un shunt droit-gauche
Présence de microbulles dans les chambres cardiaques gauches cinq battements
cardiaques après leur passage dans les cavités cardiaques droites, ce qui confirme la
présence d’un shunt droit-gauche intrapulmonaire.

SC IN T IG R A P H IE P U L M O N A IR E A U 99MTC -MAA

En plus d’identifier la présence d’un shunt droit-gauche sans toutefois le localiser, cet examen de médecine
nucléaire permet une analyse quantitative du shunt.

Chez les sujets normaux, en l’absence de pertechnétate libre, les macroagrégats d’albumine radiomarqués
et injectés par voie intraveineuse s’embolisent au sein des artérioles précapillaires pulmonaires. Puisqu’il y
a un minime risque théorique d’embolisation systémique, un nombre réduit entre 100 000 et 200 000
particules de 99mTc-MAA, mesurant entre 10 et 90 μm chacune, est injecté aux patients chez qui un shunt
droit-gauche est suspecté. En présence d’un shunt droit-gauche, les MAA se retrouvent dans la circulation
systémique et s’embolisent au cerveau et aux reins. La présence d’activité cérébrale est l’indicateur le plus
sensible d’un shunt droit-gauche.
Analyse quantitative

Quantification du shunt droit-gauche (%) = ( "#$%&'( "#)%( '*&+'),-).+& /#*0 1"#$%&'( %#.$#*()
("#$%&'( "#)%(,-).+& /#*0) x 100

Normale < 10% (absence de shunt droit-gauche)

Figure 2 : Shunt droit-gauche présent à la scintigraphie pulmonaire au 99mTc-MAA et calcul
du shunt
Captation extrapulmonaire des macroagrégats d’albumine marqués au technétium 99m dans le
cerveau, la rate, les reins et les tissus mous confirmant un shunt droit-gauche évalué à 29% à
l’analyse quantitative.

SY N D R O M E H É P A T O P U L M O N A IR E

Finalement, le diagnostic porté fut un shunt droit-gauche intrapulmonaire à 29% induit par un syndrome
hépatopulmonaire sévère (PaO2 à 57 mm Hg).

Le syndrome hépatopulmonaire est défini par la triade suivante :
• Hépatopathie chronique avec ou sans hypertension portale
•  de la différence alvéolo-artérielle > 15 mm Hg (DAaO2) avec ou sans hypoxémie
• Dilatations vasculaires intrapulmonaires (provoquant un shunt droit-gauche)

Le degré d’hypoxémie permet de déterminer la sévérité du syndrome, qui eux, ne sont pas corrélés à la
sévérité de l’atteinte hépatique.

Figure 3 : Physiopathologie du shunt droit-gauche dans le syndrome
hépatopulmonaire
Les vaisseaux précapillaires pulmonaires, habituellement d’un diamètre de 8 μm, peuvent
se dilater jusqu’à 150 μm. Ceci permet la visualisation du shunt droit-gauche à l’imagerie
puisque les particules injectées par voie intraveineuse (microbulles et 99mTc-MAA)
mesurent en moyenne 90 μm.

TR A IT E M E N T E T É V O L U T IO N C L IN IQ U E

Le seul traitement curatif du syndrome hépatopulmonaire demeure la transplantation hépatique. Une
PaO2 < 60 mm Hg en présence ou non de cirrhose constitue une indication à la greffe hépatique. Par contre,
il a été démontré qu’une PaO2 < 50 mm Hg et qu’un shunt ≥ 20% à la scintigraphie au 99mTc-MAA sont des
facteurs prédictifs majeurs de mortalité postopératoire.

Étant donné l’âge avancé de la patiente et la fibrose pulmonaire, il était irréaliste d’opter pour la greffe.
Cette dernière a plutôt bénéficié d’un traitement palliatif, soit l’oxygène à domicile et la morphine au
besoin.

CA S P A R T IC U L IE R

Le cas de cette patiente fait partie des très rares cas associant le syndrome hépatopulmonaire à une
pneumopathie interstitielle qui ont été décrits dans la littérature. Il devient alors très délicat de se prononcer
sur la question de la greffe hépatique, puisqu’il est difficile d’établir avec certitude le pronostic lié à la
maladie pulmonaire.

Toutefois, d’après l’étude d’Abrams et al., en présence d’une PaO2 < 60 mm Hg, il semble que la
scintigraphie pulmonaire au 99mTc-MAA distingue avec une spécificité de 100% l’hypoxémie attribuable au
syndrome hépatopulmonaire. Donc dans les cas où l’hypoxémie secondaire au syndrome hépatopulmonaire
est prédominante à l’atteinte pulmonaire causée par une pneumopathie, la scintigraphie pulmonaire au
99mTc-MAA pourrait orienter la conduite en faveur d’une transplantation hépatique.

Par ailleurs, il y a peu de données soutenant l’indication d’une double greffe de foie et de poumons chez ces
patients.
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