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Résumeé

La transplantation pulmonaire pédiatrique (TPP) est indiquée en ultime recours dans les maladies pulmonaires
aprés échec du traitement conventionnel et quand le risque vital de ’enfant est engagé a court terme. Depuis la
premiere greffe effectuée en 1986, environ 2000 TPPs ont été effectuées a travers le monde avec un nombre
stable depuis 10 ans d’environ 100 procédures par an. Exceptionnelle avant ’age de cing ans, la majorité des
TPP est effectuée durant la deuxieme décennie. Les deux principales indications sont la mucoviscidose et les
maladies vasculaires pulmonaires. Les difficultés majeures rencontrées dans la TPP sont la pénurie de donneurs
de petite taille imposant le recours a la transplantation de lobes pulmonaires et la prise en charge des complica-
tions bronchiques du fait du petit calibre des bronches. Contrairement au foie et au rein, la transplantation a
partir de donneurs vivants reste limitée du fait du risque anormalement élevé chez le donneur. Les survies a 1 et
5 ans sont respectivement 75 % et 50 %, similaires a celles rapportées chez [’adulte selon le Registre Internatio-
nal de Transplantation Cardio-Pulmonaire. A long terme, la principale cause d’échec de cette transplantation
est, comme chez [’adulte, la bronchiolite chronique. Cependant, encore plus que chez ’adulte, la survenue de
cette complication pose le probléme de la retransplantation pulmonaire chez l’enfant.

Abstract

Since the first lung transplantation in 1986, about 2000 PLT have been performed world-wide, with an annual
number stable around hundred per year. Exceptional before the age of five, most lung transplantations are per-
formed in children over 10 years old. The two most common indications are cystic fibrosis and vascular lung
disease. The main difficulties of the procedure are the lack of adequate donors, resulting in lobar transplanta-
tions, and the management of bronchial complications secondary to the small caliber of the donor bronchus.
Unlike liver or kidney transplantation, living donor lung transplantation is unusual because of an unacceptable
risk for the donor. 1- and 5-year survival rates are 75% and 50%, respectively; similar to the survival observed in
adult lung transplantation (data from the International Society Heart and Lung Transplantation). Moreover, as in
the adult population, bronchiolitis obliterans is the main complication during the long term outcome. Thus, the
question of retransplantation is even more important for children than for adults.

La greffe pulmonaire (GP) est envisagée chez ’enfant lorsque
les pathologies respiratoires pédiatriques évoluent a leur
stade terminal, avec échec du traitement médical optimal et
menace vitale a court terme (1-4). La premiére GP a été réa-
lisée par Hardy en 1963 chez ’adulte. Une nette amélioration
des résultats de la GP a pu étre observée par la suite. Notam-
ment grace a Uintroduction des traitements immunosuppres-
seurs, mais aussi avec les progres des techniques chirurgicales
et la meilleure connaissance des rejets chroniques. Il a fallu
attendre 1987 pour que ’équipe de Toronto réalise la pre-
miére GP chez un enfant de 16 ans atteint de fibrose pulmo-
naire (5,6). Par la suite des GP pédiatriques ont été réalisées
avec succes pour des enfants de tous les ages, y compris des
nourrissons. Cependant la majorité des GP sont réalisées pour
des enfants de plus de 11 ans, atteints de mucoviscidose. On
a pu observer ces derniéres années une nette amélioration de
la survie globale des enfants greffés pulmonaires.

Correspondance :

La GP pédiatrique (GPP) reste une procédure rare en compa-
raison des greffes adultes, avec environ 2000 greffes pulmo-
naires et 700 greffes cceur-poumons recensées par le Registre
de UInternational Society of Heart and Lung Transplantation
(ISHLT) entre 1986 et juin 2013 (4). Depuis 2006, plus d’une
centaine de GPP sont réalisées de maniére annuelle, avec un
pic d’incidence en 2013 de 131 GPP (3,4). Du fait du carac-
tére exceptionnel de cette chirurgie, peu de centres la réali-
sent, et ils sont principalement situés en Amérique du Nord et
en Europe. Il s’agit de centres spécialisés en greffe adulte,
avec de petits volumes de GPP (moins de 5 cas par an) (7-9).

Bien qu’ayant démontré un bénéfice en terme de survie, la
GPP présente des challenges spécifiques par rapport aux
greffes adultes. En effet, du fait de la petite taille du rece-
veur mais aussi du donneur, les anastomoses bronchiques peu-
vent étre plus complexes. D’autre part, le systéme immuni-
taire du petit enfant, moins mature que chez ’adulte, expo-
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serait a un moindre risque de rejets aigus ou chroniques avec
ainsi une meilleure tolérance de la greffe (10). Egalement les
conséquences psychologiques d’une telle chirurgie chez ’en-
fant sont a prendre en compte, et nécessitent un environne-
ment familial favorable.

Indications

La mucoviscidose est la principale indication de GPP, repré-
sentant plus de 70 % des indications selon le rapport de
UISHLT (3,4). Elle est suivie par U’Hypertension pulmonaire
(HTP) idiopathique qui représente environ 10 % des GPP. Les
autres indications, plus rares, sont représentées par la fibrose
idiopathique diffuse, les déficits en surfactant ou plus généra-
lement les pneumopathies infiltrantes de ’enfant (Child In-
terstitial Lung Disease-ChILD), les cardiopathies congénitales
et la bronchiolite oblitérante.

Les indications de GP different de maniére significative en
fonction des groupes d’age considérés. Ainsi pour les 11-17
ans, 70 % des greffes sont réalisées pour des enfants atteints
de mucoviscidose, alors que cette indication n’est retenue
que dans 53 % des cas pour les 6-10 ans et de maniére anecdo-
tique pour les enfants plus jeunes (moins de 5 %). L’HTAP
idiopathique est la principale indication de greffe pour les 1-5
ans. Les nourrissons de moins d’un an sont greffés, essentiel-
lement en Amérique du Nord, de maniére quasiment égale
pour des cardiopathies congénitales, des ChILD ou de UHTP
idiopathique.

Mucoviscidose

La mucoviscidose est la pathologie génétique mortelle la plus
fréquemment retrouvée parmi les populations caucasiennes.
La mutation du géne codant pour la protéine CFTR entraine
un cycle chronique d’obstruction des voies aériennes, d’infec-
tion et d’inflammation a la fois locale et systémique. L’en-
semble de ces phénomeénes entraine une insuffisance respira-
toire chronique, principale cause de décés chez ces patients.
La prise en charge des comorbidités, diabéte et malnutrition
principalement, la kinésithérapie respiratoire intensive et le
traitement antibiotique agressif des infections aigus et chro-
niques des voies aériennes, ont permis d’améliorer la mé-
diane de survie (supérieure a 41 ans) (1,11).

Cependant la mucoviscidose reste ’une des principales indi-
cations de greffe pulmonaire adulte (3éme cause de greffe,
aprés U’emphyseme et la fibrose pulmonaire idiopathique).
Elle est la principale indication de greffe pulmonaire pédia-
trique (3,12-14). Elle représente 54 % des indications de GPP
en Amérique du Nord et 73 % en Europe. Par ailleurs c’est la
principale indication de greffe pour le 11-17 ans, (70 %), et
les 6-10 ans (53 %).

Il n’existe pas de recommandations spécifiques pour les en-
fants atteints de mucoviscidose pour la mise sur liste d’at-
tente de GP, cependant les recommandations pour les rece-
veurs adultes peuvent leur étre appliquées (15). Ainsi les pa-
tients doivent étre adressés aux équipes de transplantation en
cas de VEMS inférieur a 30 % avec thérapie médicale opti-
male, en cas de déclin rapide de la fonction respiratoire d’au-
tant plus s’il est associé a des facteurs de mauvais pronostic
comme le sexe féminin, la dénutrition ou le diabete, ou en-
core en cas d’exacerbations fréquentes avec mauvaise ré-
ponse aux antibiothérapies intra-veineuses. Les pneumothorax
réfractaires et les hémoptysies massives et récurrentes doi-
vent alerter le clinicien et ’engager a référer au plus tot le
patient. Il est important de prendre en compte les désirs de
’enfant ou de l’adolescent, qui ne doit pas étre mis en liste
contre sa volonté (15-17).

HTP Idiopathique

L’HTP idiopathique est la deuxieme cause de GPP toutes caté-
gories d’age confondues, et la premiéere pour les 1-5 ans. Il
s’agit d’une pathologie au pronostic sombre avec un risque de
déces dans les trois ans suivants le diagnostic initial, I’évolu-
tion pouvant étre plus rapide chez les enfants par rapport aux
adultes (1,18,19). Bien que les traitements vasodilatateurs du
lit artériel pulmonaire comme les prostacyclines aient permis
d’améliorer la prise en charge de cette maladie, la transplan-
tation pulmonaire reste U'option thérapeutique de choix en
cas d’échec ou d’échappement au traitement vasodilatateur
(20,21). La mise en liste des patients pédiatriques, comme
pour les adultes, doit étre envisagée aprés échec du traite-
ment médical optimal lorsque les patients sont dyspnéiques
au repos ou a Ueffort (stade NYHA Il et IV) (15). Pour les
jeunes enfants ces critéres sont difficilement évaluables et la
mise en liste doit étre envisagée lorsque la pression des cavi-
tés droites devient supra-systémique ou lorsque surviennent
des hémoptysies a répétition.

Groupe des pathologies interstitielles diffuses et
déficit en surfactant

Les pneumopathies interstitielles diffuses chez les jeunes
enfants, regroupées sous le terme ChILD en Anglais, sont un
groupe de pathologies rares et hétérogenes, dont la physiopa-
thologie est significativement différente de celles rencontrées
chez "adolescent ou U’adulte (1,22,23). Elles se manifestent
chez les enfants de moins de deux ans par une tachypnée et
une hypoxémie, associées a des anomalies visibles sur la ra-
diographie pulmonaire (24).

Parmi ces pneumopathies interstitielles diffuses, le déficit en
surfactant représente la principale indication de GP chez les
nourrissons. Il se manifeste par des symptomes variables,
pouvant aller de la détresse respiratoire aigué chez les nou-
veau-nés, a une apparition plus insidieuse pour les enfants de
moins de deux ans. Le diagnostic est confirmé par séquencage
génétique (23).

Du fait de la rareté des greffes chez les nourrissons, et no-
tamment en Europe, la mise sur liste est faite au cas par cas.

Bronchiolite oblitérante (BO) et retransplantation

La BO peut avoir différentes étiologies en pédiatrie : infec-
tieuses apres infections séveres a adénovirus ou a myco-
plasmes, ou non infectieuses apres inhalation, maladies auto-
immunes, transplantation de moelle osseuse ou pulmonaire
(25-28). La principale indication de GP dans le cadre de la BO
reste la retransplantation, la BO étant le stigmate d’une dys-
fonction chronique du greffon. Ainsi plus de 50 % des rece-
veurs présentent une BO secondaire cing ans aprés transplan-
tation, de maniére similaire aux adultes (29,30). De méme les
BO représentent plus de 50 % des indications de retransplan-
tation pulmonaire (4). Quelle qu’en soit la cause, 116 cas de
retransplantations ont été colligés entre janvier 1994 et juin
2012, dont 77 % effectuées pour les 11-17 ans (4).

Suivi et résultats

Traitement immunosuppresseur

Soixante-deux pour cent des patients recoivent un traitement
d’induction que ce soit des antagonistes du récepteur de UIL-
2 (traitement majoritaire), du sérum anti-lymphocytaire, ou
des globulines anti-thymocyte (3,4,8). Aucune différence en
terme de survie n’a été mise en évidence.
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Figure 1. Reproduction du rapport de I’ISHLT 2014. Comparaison de la
survie entre les greffés pulmonaires adultes et pédiatriques.

Les traitements d’entretien associent toujours trois classes

thérapeutiques :

e « Les anti-calcineurines : le tacrolimus est utilisé dans 83 %
des cas, alors que la ciclosporine n’est utilisée que dans
17 % des cas ;

e o Les anti-métabolites : Le mycophénolate mofétil
(Cellcept®) est utilisé dans 68 % des cas ou |’Azathioprine
(Imurel®) ;

e « Les corticoides.

Les inhibiteurs de M-TOR (Evérolimus ou Sirolimus) sont une
nouvelle classe thérapeutique surtout utilisés en cas d’échec
ou de toxicité des anti-calcineurines

Aucune association de traitements n’a montré de supériorité
en terme de survie.

Survie

Pour ’ensemble des GPP la médiane de survie rapportée est
de 4,9 ans, sans différence significative par rapport a celle
des adultes de 5,4 ans (Fig.1). Cette survie s’est améliorée
depuis les années 2000 avec une médiane de survie de 5,8 ans
a Uheure actuelle. Par ailleurs, la survie conditionnée a la
survie a un an est de 8,7 ans (versus 7,2 pour la période 1987-
1999) (3,31).

Les greffes bi-pulmonaires sont largement plus souvent réali-
sées que les greffes mono-pulmonaires (5 % environ des GP),
car elles offrent une médiane de survie significativement plus
élevée de 5,4 ans versus 1,9 ans (p<0,0001) (Fig.2). A Uheure
actuelle, en pathologie pulmonaire pédiatrique il n’est pas
recommandé de réaliser des greffes mono-pulmonaires (32).
La survie est significativement moins bonne lors de la deu-
xiéme transplantation par rapport a la premiére avec des
survies a un an et cinq ans de 57 et 33 % versus 82 et 52 %,
respectivement. De méme il semblerait que la survie soit
inférieure lorsque la retransplantation survient moins d’un an
depuis la GPP initiale (1,4,33,34).

La dysfonction primaire du greffon est la principale cause de
mortalité précoce avec 30 % de décés dans les 30 premiers
jours, suivie des infections non CMV, touchant 24 % des rece-
veurs la premiére année (4). Du premier mois a la premiere
année suivant la transplantation les infections non a CMV et la
dysfonction du greffon sont responsables de 50 % des déces.
Au-dela de cette premiére année, comme pour les adultes, la
BO secondaire a la transplantation représente la premiére
cause de mortalité, responsable de 38 % des déces de la pre-
miére a la cinquieme année, et de 47 % d’entre eux par la
suite.

Certains facteurs de risque ont été décrits comme ayant un
impact négatif sur la morbidité et la mortalité péri-
opératoires, mais aussi sur la survie a long terme. Il s’agit
entre autre des greffes en super urgence, de I’age du donneur
supérieur a 16 ans, des complications chirurgicales, de Uutili-
sation d’une circulation extracorporelle en peropératoire, ou
encore de ’expérience du centre (3,4,35).
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Figure 2. Reproduction du rapport de UISHLT 2014. Comparaison de la
survie des receveurs pédiatriques ayant bénéficié d’une greffe bi-
pulmonaire et d’une greffe mono-pulmonaire.

Résultats fonctionnels

Les résultats fonctionnels de la GP, bien que parfois difficiles
a évaluer chez les jeunes enfants, semblent bons avec 80 %
des receveurs présentant une capacité respiratoire supérieure
a 80 % de la théorique a 1 an de la GPP (1,3,4,9).
L’hypertension artérielle est la principale cause de morbidité,
présente chez 41 % des receveurs a 1 an, suivie de pres par
Uinsuffisance rénale chronique, le diabete et la BO. Celle-ci
est présente chez 13 % des receveurs a 1 an (3,4,39).
Certaines complications sont plus fréquentes chez les rece-
veurs pédiatriques par rapport aux adultes, et semblent de
plus avoir un impact négatif sur ’apparition de la BO. C’est
notamment le cas des infections virales, qu’elles soient a
adénovirus ou a CMV (8,37-39). Par ailleurs, les syndromes
lympho-prolifératifs post-transplantation (PTLD) sont les can-
cers les plus fréquemment retrouvés chez les enfants greffés,
probablement en lien avec les séroconversions a EBV plus
fréquentes dans cette population (9). Par ailleurs, ’incidence
est augmentée pour les GP par rapport aux greffes d’autres
organes solides (4,32,40).

Greffe ceeur-poumons

La premiere GCP pédiatrique a été réalisée chez une patiente
de 14 ans atteinte d’HTP idiopathique (41). En 2006, Radley-
Smith et Aurora rapportaient qu’elle était toujours en vie 21
ans plus tard avec son greffon d’origine (42). Les GCP ont
ainsi connu leur age d’or a la fin des années 80 et au début
des années 90, car elles représentaient un traitement de
choix pour les enfants atteints de mucoviscidose, d’HTP idio-
pathique ou de cardiopathies congénitales (34-46).
Cependant, du fait de la pénurie de greffons, les GP leur sont
préférées pour les patients atteints de mucoviscidose, leurs
indications ont été restreintes et leur nombre a diminué. A
I’heure actuelle, les GCP pédiatriques sont en constante dimi-
nution. En 2009 et 2010, seulement 7 GCP pédiatriques ont
été réalisées, pour de ’HTP idiopathique dans 66 % des cas et
des malformations cardiaques congénitales, associées ou non
a un syndrome d’Eisenmenger, dans 20 % des cas (45). Par
ailleurs, tous les receveurs étaient des adolescents (48). La
GCP, déja rare chez ’adulte, est actuellement exceptionnelle
chez U'enfant.

Le taux de survie des GCP est de 50 % a 5 ans, et s’est amélio-
ré depuis les années 2000. A long terme, |’évolution des rece-
veurs est proche des transplantés pulmonaires, la BO repré-
sentant la principale cause de mortalité au-dela de la pre-
miére année (9,48). Le rejet chronique du cceur est beaucoup
plus rarement en cause dans le déces de ces greffés.
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Discussion

La GPP est une procédure actuellement bien standardisée
permettant une survie a cing ans de plus de 50 % a des en-
fants dont le pronostic vital est engagé a court terme. Les
indications et les suites a long terme ne sont pas les mémes
en fonction du groupe d’age considéré. Ainsi, le groupe des
adolescents, de 11 a 17 ans, est plus proche des adultes, a la
fois d’un point de vue des indications avec une large prédomi-
nance de mucoviscidose, mais aussi des contraintes chirurgi-
cales, avec des receveurs de plus grande taille.

Récemment, Liou et al ont provoquer une polémique en affir-
mant que la GPP n’apportait pas de bénéfices en terme de
survie ou d’amélioration de la qualité de vie pour les enfants
atteints de mucoviscidose, avec un bénéfice estimé pour
moins de 1 % des receveurs (49). Ces résultats ont été par la
suite contestés d’une part par le coté critiquable des mé-
thodes statistiques employées, mais aussi devant |’améliora-
tion des résultats de la GP a la fois chez les receveurs adultes
et pédiatriques pour la période ultérieure a celle évaluée par
Liou et al. Actuellement, la mucoviscidose reste donc la prin-
cipale indication de GP pédiatrique sans différence en terme
de survie par rapport aux autres indications.

D’autres études ont démontré une survie similaire de UHTP
idiopathique et des chILD par rapport aux autres indications
(3,4).

Enfants de moins de cinq ans

Les enfants de moins de cing ans bénéficient de maniére ex-
ceptionnelle de GP. Ainsi en 2014, UISHLT recensait 12 GP
dans le monde pour les 1-5 ans et seulement trois pour les
moins d’un an, ces derniéres toutes réalisées en Amérique du
Nord. Certaines équipes ont rapporté une incidence moins
élevée de rejet aigu et de BO dans ces groupes d’age, proba-
blement en rapport avec l'immaturité du systéeme immuni-
taire (47).

Les GP pour les nourrissons de moins d’un an ont des indica-
tions trés particulieres comme les pathologies cardiaques
congénitales (16,7 %), les déficits en surfactant (16,7 %), et
U’HTP idiopathique (12,5 %), alors que la mucoviscidose est
une indication anecdotique, a "opposé des GP pour les 6-17
ans (3). Ces greffes sont hors normes du fait de leur caractére
exceptionnel, mais aussi du suivi particulier qu’elles nécessi-
tent et de leur survie a long terme (51,52). Khan et al ont
montré que pour les 84 enfants de moins d’un an greffés aux
Etats-Unis entre octobre 1987 et juillet 2011, la médiane de
survie était de 7,4 ans contre cing ans pour les autres groupes
d’age (p=0,024). Avec une médiane de survie pour les enfants
ventilés en pré-transplantation de 6,1 ans contre 0,9 pour les
autres groupes d’age (52). Cette option thérapeutique, bien
que limitée par le nombre de donneurs, semble donc légitime.

Donneurs vivants

L’une des principales limites de la GPP reste le manque d’or-
ganes, notamment pour les enfants jeunes dont le gabarit est
incompatible avec des poumons de taille adulte (3,4). Pour
pallier a ce manque, certaines techniques ont été dévelop-
pées.

Les greffes lobaires de donneurs vivants ont initialement été
décrites dans le début des années 1990 pour tous types de
receveurs (53,54). Les greffes lobaires de donneurs vivants
ont par la suite été privilégiées pour les enfants de plus de six
ans (55). La GP consiste a prélever chez deux donneurs com-
patibles, en général membres de la famille, un lobe inférieur
droit et un lobe inférieur gauche pour un receveur, soit envi-
ron 50 % du volume pulmonaire prédit. Ce type de greffe con-
cerne un nombre restreint de patients, chez qui le temps
d’attente pour un greffon de donneur décédé est trop long, et

pour lesquels des suites favorables sont attendues. Les greffes
lobaires de donneurs vivants représentent une entité intéres-
sante, bien que controversée (du fait du risque non négli-
geable de complications chez les donneurs), avec un risque de
développer une BO qui semble moins important du fait d’une
meilleure compatibilité immunologique. Elles restent excep-
tionnelles avec seulement 4 greffes de ce type en 2013 selon
UISHLT (56-59). Les retransplantations avec greffons a partir
de donneurs vivants ont été étudiées par |’équipe de St Louis
Children’s Hospital, Washington University School of Medicine.
Ils ont montré qu’un tel type de greffe était non seulement
possible, mais avait un bénéfice double en terme de survie, et
en n’utilisant pas des greffons de donneurs décédés (60).

Une autre option thérapeutique valable pour augmenter le
pool des greffons, et applicable aux GP, est la réduction de
volume des poumons. Cette technique qui consiste a enlever
du parenchyme pulmonaire (lobectomie, résection non anato-
mique) a montré de bons résultats, avec une survie compa-
rable avec les greffes conventionnelles (61,62).

Croissance et aspect psychologique

Les enfants en attente de transplantation présentent souvent
des retards de croissance, mais aussi des retards cognitifs et
des troubles du comportement (63,64). La transplantation
pulmonaire a elle seule ne semble pas capable de permettre
le rattrapage du retard de croissance, méme si elle permet
une amélioration du statut nutritionnel des receveurs (65).
Par ailleurs, certains facteurs comme la dysfonction du gref-
fon, Uinsuffisance rénale ou encore [’utilisation de corticoides
ont un impact négatif sur la croissance. La suppression de ces
derniers du traitement d’entretien semble envisageable en
transplantation cardiaque, mais n’a pas été étudiée en trans-
plantation pulmonaire (66). Apres transplantation, les enfants
présentent des troubles du comportement, notamment dans
leur cadre familial, et peuvent présenter des troubles cogni-
tifs d’autant plus que la greffe a lieu pour des patients jeunes
(de moins de 4 ans) (67).

Il est capital de prendre en compte ’environnement familial,
et d’assurer un soutien psychologique aux receveurs pédia-
triques dés la mise en liste (68).

Limites des greffes pédiatriques

Le principal écueil des GPP reste la durée de vie limitée des
greffons du fait du risque de rejet chronique. Ainsi, la ques-
tion de la retransplantation se pose chez ces receveurs, chez
qui la stratégie thérapeutique consiste a les amener a l’age
adulte avec une qualité de vie la plus normale possible.
Quelle que soit l'indication, il faut retarder le plus possible la
transplantation pulmonaire chez les receveurs pédiatriques.
La prise en charge des patients atteints de mucoviscidose est
bien codifiée et associe une reconnaissance précoce de la
maladie, une kinésithérapie respiratoire intensive, une prise
en charge agressive par antibiothérapie intraveineuse des
épisodes infectieux aigus et chroniques, et la prise en charge
des comorbidités comme le diabéte et la dénutrition (11).
Cette stratégie thérapeutique a permis d’améliorer la mé-
diane de survie de ces patients et de retarder ’age de la
greffe. Ainsi, il est probable que dans les années futures, les
patients atteints de mucoviscidose ne soient plus greffés pen-
dant leur adolescence mais plutot a l’age adulte. D’autre
part, le respect des indications et une évaluation stricte des
receveurs potentiels sont nécessaires pour améliorer les résul-
tats de la GP. Certaines infections, comme celles a Burkholde-
ria cenocepacia, sont prédictives de mauvais résultats et sont
considérées comme une contre-indication par la plupart des
centres (15). La meilleure stratégie thérapeutique pour un
patient peut étre une prise en charge palliative (69).
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De maniére similaire ’age de la greffe doit étre retardé au
maximum pour les patients souffrant d’HTP idiopathique.
L’introduction des traitements vasodilatateurs de |’artere
pulmonaire a révolutionné la prise en charge de ces maladies.
Certaines équipes utilisent la procédure de Potts, consistant a
créer un shunt entre la branche gauche de l’artére pulmo-
naire et ["aorte pour décharger les cavités cardiaques droites,
comme traitement palliatif de UHTP permettant ainsi de re-
tarder Uinscription sur liste de greffe (70,71).

Une fois U’indication de transplantation pulmonaire portée, et
en cas d’aggravation clinique rapide des outils tels que
’ECMO peuvent étre utilisés pour permettre a "enfant d’at-
tendre la greffe qui sera faite dans ce cas de figure en super-
urgence (72,73).

Conclusion

Les GPP sont une option thérapeutique valable pour les patho-
logies pulmonaires pédiatriques a leur stade terminal. Cepen-
dant elles restent rares et le fait de centres spécialisés, ren-
dant les études nécessaires a leur meilleure compréhension
difficiles a réaliser. Le but de la prise en charge des enfants
susceptibles de bénéficier d’une GP est de retarder au maxi-
mum [’age de la transplantation.

Les GCP sont devenues anecdotiques en pédiatrie. Leurs indi-
cations sont de plus en plus limitées aux maladies cardiaques
congénitales et leurs suites a long terme sont proches des
celles des GP.
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