Hypertension pulmonaire postcapillaire revelant une cardiomyopathie restrictive secondaire a une

sclerodermie systemique : a propos cas d’un
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INTRODUCTION

La scléerodermie systemique (SSc) est la connectivite la plus frequemment associee a I'hypertension
pulmonaire (HTP), touchant jusqu’a 10 % des patients.
Il s’aqgit le plus souvent d'une HTP pré-capillaire, secondaire a une atteinte spécifique de la vascularisation

pulmonaire.

| "atteinte cardiaque, bien que souvent sous-diagnostiquee, reste rare mais grave. Elle est alors responsable
d'une HTP post-capillaire, dont la prise en charge differe fondamentalement.

Cette atteinte cardiaque et ses consequences vasculaires pulmonaires impactent fortement la morbidite et la
mortalité, necessitant une approche diagnostique multidisciplinaire

MATERIELS ET METHODES

Etude observationnelle descriptive d’un cas
d' hypertension pulmonaire post-capillaire
confirmée par cathéetérisme cardiaque droit
et IRM cardiaque, secondaire a une
sclérodermie systemique.

Discussion

L'hypertension pulmonaire post-capillaire
constitue une complication reconnue de
la sclérodermie systémique,
généralement secondaire a une
dysfonction diastolique du ventricule
gauche.

Cette rigidité myocardique,
caracteristique d’'une cardiomyopathie
restrictive, entraine une élévation
rétrograde des pressions veineuses
pulmonaires, responsable de I’'HTP post-
capillaire.

Les recommandations ESC/ERS et les
travaux de Hachulla et al. soulignent
I"importance du cathétérisme cardiaque
droit pour distinguer HTP pre-capillaire et
post-capillaire, cette distinction étant
essentielle pour :

- Adapter la prise en charge,

- Eviter 'utilisation inappropriée des
traitements spécifiques de ’'HTAP.
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IRM cardiague montrant :
A et B: Un ventricule gauche non dilate, avec une hypertrophie des segments moyens et apicaux de toutes les

parois donnant un aspect de CMH apicale (Epaisseur maximale arrivant a 16 mm au niveau septal).
C: Prise de contraste intra-myocardigue multifocale diffuse, en mottes, non systematisee a un territoire coronaire
en faveur d'une atteinte myocardigue inflammatoire liee a la sclerodermie.

CONCLUSION

Ce cas lllustre une forme inhabituelle d'HTP post-
capillaire revélant une cardiomyopathie restrictive
dans le contexte d'une sclérodermie systémique.
L'apport combiné de [IIRM cardiaque et du
catheterisme cardiaque droit a ete determinant pour
établir le diagnostic.

L'ameélioration clinique SOus traitement
Immunosuppresseur, en l'absence de traitement
spécifique de I'HTP, souligne l'interét d'une approche :

- Etiologique,
- multidisciplinaire,
afin d’optimiser le pronostic cardio-pulmonaire.

RESULTATS

Mme E.Y., 47 ans, suivie depuis mai 2023 pour une sclerodermie systemique a
atteinte cutanee diffuse, consultait pour une dyspnée évoluant depuis 6 ans,
actuellement stade mMRC Ill, associee a une toux chronique. Elle rapportait un
phénomene de Raynaud, une photosensibilite, un syndrome sec, des arthralgies
inflammatoires et un reflux gastro-cesophagien. L'examen retrouvait des
telangiectasies faciales et palmoplantaires, une sclerose cutanee localisee, une
retraction de la pointe nasale, un amincissement des levres, un aspect « en boudin »
des doigts avec megacapillaires en dermoscopie, avec une saturation a 95 % en air
ambiant. La TDM thoracique montrait un aspect de perfusion en mosaique eévoquant
une atteinte vasculaire pulmonaire. L'echocardiographie objectivait une hypertrophie
ventriculaire gauche avec elevation des pressions de remplissage et dilatation de
I'oreillette gauche (PAPs = 30 mmHg). L'angioscanner éliminait une cause
thromboembolique. Le cathétérisme cardiaque droit confirmait une HTP (PAPmM = 45
mmHg) de mécanisme post-capillaire (PCP > 15 mmHg, résistances pulmonaires
normales). L'IRM cardiaque montrait une hypertrophie apicale du ventricule gauche
avec rehaussements myocardiques multifocaux evocateurs d'une atteinte
inflammatoire. Les EFR retrouvaient un syndrome restrictif modére (CVF 55 %,
VEMS 50 %). La patiente a éete traitee par cyclophosphamide relayé par
azathioprine, corticothérapie degressive et traitement symptomatique, avec
ameélioration cliniqgue a 6 mois (MMRC |I, amélioration du TMG6, stabilisation des
pressions pulmonaires).

' TDM thoracique en coupes axiales en fenétre médiastinale montrant une absence de dilatation du
tronc de lI"artere pulmonaire qui est mesuré a 18,5 mm (A), et une absence de dilatation des cavites

cardiaques (B) avec un aspect hypertrophique du ventricule gauche (Etoile jaune).
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TDM thoracique en fenétre parenchymateuse en coupes axiales (A et B),
coronale (C) et sagittale (D) montrant une perfusion en mosaique, avec une
alternance de zones hypodenses (Fleche jaune) renfermant des vaisseaux de
calibre diminué et des zones denses renfermant des vaisseaux de calibre
normal.
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