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HTAP # HTP

e HTAP : pression artérielle pulmonaire moyenne augmentée (= 25mmHg
avant 2018 puis 20 avec Cap<15mmHg et RVP>3UW) par atteinte du lit
artériolaire pulmonaire (Groupe 1)

* HTP : pression artérielle pulmonaire augmentée par réepercussion
 d’une maladie du coeur gauche (post-capillaire) - Groupe 2
e d’une maladie pulmonaire (le plus souvent hypoxémiante) - Groupe 3
e d’embolie pulmonaire - Groupe 4

e causes rares - Groupe 5

Simonneau G, Gatzoulis MA, Adatia I, et al. Updated clinical classification of pulmonary hypertension. J Am Coll Cardiol. 2013;62:D34-41.
Rozenzweig E, Abman S, Adatia I ef al. ERJ 2019;53:



Classification Nice 2018

e Groupe 1 HTAP e Groupe 2 HTP : coeur gauche

1.1 HTAP idiopathique * Sténose des VP; RVPAT

e 1.2 HTAP héritable * Obstacles gauches

1.3 HTAP induite par des drogues * GrouPe 3: pathologle pulmonaire

e 1.4 HTAP associées (maladies de systéme, * fibrose
HIV, hypertension portale, cardiopathies
congeénitales, schistozomiases) e anomalie du développement (BDP,

HCD, hypoplasie pulmonaire...)

1.5 HTAP réactive

e Groupe 4 : thromboembolique

1.6 MVOP

e Groupe 5 : indéterminé,

1.7 HTAP PNNeé

o cardiopathies complexes (cimeterre, APSO, VU)



Pas toujours simple...

Pathologies intriquées

Les prématurés ont un canal artériel persistant
e S’agit-il d’'une HTAP par shunt gauche-droite?
e S’agitil d’'une HTP liée a la BDP?

Dans les hernies dlaphragmathues on maintient le CA
ouvert par PGE en cas d’"HTP sévere pour soulager le VD

En cas d’inhalation méconiale, HTAP persistante du
nouveau-né

Certains enfants ont une atteint mixte cardiaque et
respiratoire :
* BDP et sténose des veines pulmonaires

* Cimeterre : CIA, hypoplasie pulmonaire, sténose de la veine
cimeterre

PAP élevées chez un nouveau-né :
1 - eliminer une cardiopathie (RVPAT)

2 - HTPNN : amélioration rapide 3-4j
3 - éliminer une hypoxie
4 - HTAP « idiopathique »




HTP du nouveau-ne

Point d’appel

e Hypoxémie réfractaire

e défaillance hémodynamique
Cardiopathie (RVPA, Coa)?
HTAP NNé ?

Pathologie extra cardiaque ?




Hypertension artérielle pulmonaire -
Gr 1.4 Cardiopathie



Cardiopathie avec HTP
revelation neonatale : RVPAT

 RVPAT bloqué

, : e RVPA supra
e Cyanose refractaire Fia N
. L7CPYV. ‘2
. / “—1'C_ RVPAintra
* CIA en droite-gauche [ *a )
CcS. (I " “ .' Y
KK L\{\\ N\ ?z; RVPA infra
e VP mal vues a I’'OG o N 12
,b’} RV. \)

* URGENCE CHIRURGICALE



Cardiopathie gauche

Artére

pulmonaire /

e Obstacle gauche avec VD mal
adapte

e Coarctation isthmique
e Sténose aortique critique
e HTP post-capillaire (Gr 2)

e | evée de I’obstacle

Coarctation de I'aorte apres la
naissance



Pas de cardiopathie

e Pressions pulmonaires élevées
e courbure septale
e IT>PVD

e |P > PAP diastolique et
moyenne

e Shunt droite gauche atrial

e \eines pulmonaires BIEN
VUES a I’'OG




Pas de cardiopathie

e Pressions pulmonaires élevées
e courbure septale

e IT>PVD

e |P > PAP diastolique et »
moyenne

e Shunt droite gauche atrial

HTAP du nouveau-né
Gr 1.7

e \eines pulmonaires BIEN
VUES a I’'OG



HTAP persistante du NNe
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e Seéedation, 02, NO

e Guérison a 4-5 jours




HTAP persistante du NNé

 Probleme de néonatalogie
e 02+ NO

e Normalisation des pressions pulmonaires en quelques
jours en I'absence de facteur aggravant (infection)



HTAP persistante

Dysplasie Alvélo-Capillaire
. . p e o - .‘*_-,.&: ‘

Au dela de 5j
AUTRE DIAGNOSTIC

Pronostique effroyable

défaillance VD >>> DC

ECMO
Génétique
Biospie : si Iésions séveres,

iInutile de poursuivre la
réanimation




HTAP idiopathique



HTAP

HTAP sans cause retrouvee a I’écho

Aucune amélioration apres 5j de traitement de I’'HTAPPNN
Pronostic lieé au retentissement ventriculaire droit

KT a visée diagnostic

e mesure des pressions, des saturations, des RVP

e test de réactivité au NO



HI1API

Pas de problemes pulmonaires sous-jacent
enguéte étiologique (famille, peau, syndrome)
HTAP reactive : traitement par Adalate

HTAP aréactive : traitements spécifiques



Les traitements en 2019

NO (uniquement couplé a I’O2 en situation aigué)
inhibiteurs PDE5 : Sildénafil

antagonistes de I'ET : bosentan (jamais dans ’THTAPPNN)

ECMO




Hypertension pulmonaire



Bronchodysplasie pulmonaire

e Enfant prematuré < 32 SA

e support prolonge d’0O2 au dela
de 36 SA

e certains ont une hypertension
pulmonaire sévere, parfois
mortelle

Krishnan et al. J Pediatr 2017;188:24-38 Mirza et al. J Pédiatre 2014;165:909-14



Diagnostic souvent méconnu
Impact pronostique

 Ameélioration clinique de I’enfant
e Saturation normale en permanence au scope
e Sevrage de I’O2 tres bien toléré
e Sortie avec surveillance pédiatrique réguliere

e Probleme néonat



Evolution

 Bonne évolution initiale lors des surveillances pédiatriques
e Décompensation lors d’un episode infectieux

e HTP réfractaire avec défaillance VD et deces



Comment l’eviter?

Bébé rose n’elimine pas des désaturations > OXYMETRIE
Pas de sortie sans vérification de I’'oxymétrie

Si HTP, le traitement est 'optimisation de la ventilation et
NON les traitements spécifiques>>PAP normalisées

Pas de sevrage de I’O2 avant verification de la
normalisation des PAP sous O2 méme si I’enfant va bien
et que la saturation est « normale »

Controle éecho 10-15j apres sevrage de I’0O2



Tous les NNés ont des

artérioles pulmonaires musclées Pourqu0|

cette dépendance a I’02?

Sa0; (%)

3

la muscularisation néonatale ne peut diminuer 200 [——
tant qu’il persiste une stimulation des CML "
des artérioles |
e hypoxie Tomps
e infection ST - : : :
° aspirations Seule I'oxymétrie peut capter
* Chirurgie des épisodes brefs de désaturation




HIP et BDP

e Ssi HTP alors que I'oxymétrie est > 92% > 95% du temps
e KT pour rechercher une autre cause d’HTP

e sténose des veines pulmonaires?

e test de réactivité

I —

e Traitement par sildénafil et vérification réguliere de
I’oxymeétrie



Algorythme

BDP => échocardiographie
N’arréter '0O2 que si les PAP sont normales

Si PAP élevées : le plus souvent désaturations persistantes>>
OXYMETRIE

Optimiser la ventilation et réepéter les enregistrements

N’arréter I’O2 que si PAP normalisées et absence de
désaturation prouvées par I’enregistrement

Si PAP restent elevees malgreé optimisation O2 : KT



Determination of BPD
Severity at 36 Weeks PCA

l .

4 ™
Severe respiratory
disease and/or signs and

symptoms of pulmonary
hypertension at any stage

l l (see text)
r 3 W E,
No or Mild BPD * Moderate or Severe BPD *
. l e
4 Y\
Continued Clinical
Care and Moniloring
- o)
, . Y Perform Comprehensive
Failure to improve or worsening Ech rdi -
respiratory course, including chocaraiogram
sustained oxygen requirement
| l
PH absent: : PH:Severe
Echo parameters PH: mild-moderate Echc parameters suggest
suggest <1/2 SAP Echo pammeter§ suggest >2/3 SAP (ses text) with
(ses text) UhE =00 e ) severe septal flattening
Continue BPD therapy, 1.0ptimize gas ?xf‘h"“g“-
Sa‘eening ECHO q4.6 mos. 2Target saturations >92'95%
as long as 0 required 3.Extensive diagnosiic eva'uation
and treatment of contributing
co-merbidities (see text) Ccensicer empiric
PH specific drug

'

[ Repeat echocardiogram ]
|

.

.

therapy (see lext)

o3 ) ’
Continue BPD therapy,
repcat ECHO q2-4 mos.
as long as 0; required

Krishnan U et al..
J of Pediatrics 2017

i R ECHO measures of PH and
E ole p'CH’ Tﬁf&"zs [ BNP or NT-proBNP ]
! ) fail to improve L 4
Cardiac Catheterization

to evaluate PH and
associated coOmorbidities
(eg, PVS, LVDD, shunts,
Collateral vessel)




MESSAGES A RETENIR

e 02 a adapter a I’enregistrement de la saturation et non
pas a I'impression clinique subjective

 Bonne oxygénation >> PAP normalisées dans la grande
majorité des cas

e Sibien oxygéné et HTPR, faire un KT et ne jamais initier un
traitement SANS car

1. traitement a adapter aux tests de réactivite

2. éliminer une sténose des VP

Abman SH, et al. Circulation. 2015;132:2037-99
Cohen JL, et al. J Pediat. 2019;205:29-34



Trailtement des HIP du
groupe 3

* OXYGENE
* NO inhalé

e Aucun effet sur la prévention de la BDP chez les prématurés

» Effet bénéfique si hypoxie et HTAP sévere en rapport avec une physiologie
d’HTAPP nouveau-né

e Sildénafil
* Jamais d’emblée, uniqguement apres preuve hémodynamique
* Uniguement si HTP résistante aux traitements (classe lla ; niveau d’évidence C)

Si les PAP restent élevées : état pulmonaire trés préoccupant
certaines équipes >> Bi ou Trithérapie



BDP et shunt

e probleme d’évaluation du shunt

e probleme d’intrication cardio-pulmonaire



Evaluer le shunt

e | e shunt doit étre evalué avec méthode car

* il peut étre a I'origine de I’élevation des PAP mais des
signes de shunt seront alors présents (cli, Rx, echo)

e il peut fausser I'interprétation des résultats :

si vasoconstriction hypoxique, PAP élevées par
I’hypoxie liee a la BDP

aucun signe de shunt

* Risque opératoire majeur en cas de BDP



Physiopathologie
du canal artériel

e Communication entre Ao et AP
e Si RVP<RVS : shunt gauche droite

* débit pulmonaire augmenteé
(tachypnée)

* Retour veineux pulmonaire
augmenteé

* dilatation des cavités gauches

* Pas de signes de shunt : soit RVP
augmentées soit canal tres petit
sans conséquences

R = 8nl/



coeur ou poumon?

e fluctuations possibles selon I'état ventilatoire

e canal shunte en gauche droite avec signes cliniques de

shunt mais des que I'état ventilatoire se détériore, le
shunt s’inverse

e Bien prendre le temps d’évaluer la situation :

e fermer un canal qui shunte en D-G dangereux :
optimiser la ventilation et évaluer le shunt a Sa02>95

e traiter 'HTP dangereux car majore le shunt



Conclusions

La revélation néonatale d’une HTAP est tres rare en dehors de ’THTAPPNN .
Augmentation considérable d’HTP par atteinte pulmonaire, longtemps
méconnue, de diagnostic tardif a un stade parfois « dépassé »

Une prise en charge précoce avec optimisation des parametres ventilatoires est

capitale : OXYMETRIE

Ne jamais initier de traitements spécifiques sans KT

Si shunts associés, ils seront fermes idéalement par voie percutanées apres

une évaluation précise



Pathologie transversale

medecine foetale
medecine néonatale
cardiologie
pneumologie
chirurgie



