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1. Introduction

Les anomalies congénitales des vaisseaux thoraciques sont fréquentes, ont souvent des
répercussions cliniques et sont donc importantes a connaitre et reconnaitre. Certaines de
ces anomalies vasculaires, méme asymptomatiques au moment de I'examen radiologique,
peuvent se révéler d’'une morbidité voire d’'une mortalité non négligeable en cas de chirurgie
thoracique pour un tout autre probleme. Nous commencerons cette revue par un rappel de
'embryologie vasculaire thoracique normale et nous détaillerons ensuite successivement les
anomalies congénitales des vaisseaux systémiques et pulmonaires aux niveaux artériels,

capillaires et veineux.

2. Embryologie

2.1 Systeme artériel

2.1.1 Gros troncs artériels

Initialement, 'embryon a deux aortes dorsales qui communiquent avec le sac aortique
ventral par de nombreuses paires d'arches branchiales. Le sac aortigue est en
communication avec le coeur via le truncus arteriosus, qui se divisera plus tard en tronc
pulmonaire et aorte ascendante. Ce schéma primitif se transforme progressivement par
involution successive de segments vasculaires. Les portions proximales des artéeres des
6emes arcs formeront les arteres pulmonaires (APs) droite et gauche. La portion distale de
l'artere du 6éme arc gauche formera le ductus arteriosus ou canal artériel, alors que la
portion distale de I'artére du 6éme arc droit involuera (Figure 1). Le canal artériel se ferme a

la naissance.

2.1.2 Circulation bronchigque

A la 4eme semaine de vie embryonnaire, le bourgeon pulmonaire est vascularisé par des
vaisseaux capillaires systémiques, le plexus splanchnique ou artéres bronchiques primitives,
qui ont de nombreuses connections avec I'aorte dorsale primitive (Figure 1) (1). A la 6°™

semaine, l'apport splanchnique régresse parallélement au développement des APs. Les



artéres bronchiques définitives se développent entre les 9°™ et 12°™ semaines et

communiquent avec le réseau pulmonaire dans la paroi des espaces aériens.

2.1.3 Circulation pulmonaire

A la 5°™ semaine, une ébauche plexiforme des APs apparait & la partie antérieure du 6°™
arc artériel et croit vers le bourgeon pulmonaire (Figure 1). A la 6°™ semaine, parallélement
a la régression du plexus splanchnique, les APs et veines pulmonaires (VPs) se forment in
situ autour des bourgeons pulmonaires, développant la circulation pulmonaire primitive. Les
bourgeons des artéres des 6emes arcs progressent dans le poumon primitif et
s'anastomosent avec la circulation pulmonaire primitive. Pendant la période fcetale, les
vaisseaux pulmonaires croissent en diamétre et en longueur parallélement au
développement des voies aériennes. Apres la naissance et jusqu'a I'age de huit ans, la
croissance du réseau vasculaire pulmonaire s’effectue plutbét par augmentation des

branchements parallélement a la prolifération alvéolaire.

2.2 Systéme veineux

2.2.1 Veines pulmonaires

Le drainage veineux pulmonaire s’effectue initialement via le plexus pulmonaire
splanchnique primitif dans le primordium du systéme veineux systémique, soit les veines
cardinales (VC) antérieures, les VC postérieures et les veines umbilicovitellines. Dés la 4°™
semaine de gestation, des connexions se développent entre la VP commune et les plexus
veineux pulmonaires, tandis que la plupart des connexions avec le plexus splanchnique, les
VCs et les veines umbilicovitellines disparaissent (Figure 2) (2-5).

Les VPs confluent donc en une VP commune unique qui se draine dans l'atrium primitif.
L’'ostium de la VP commune est progressivement déplacé vers la gauche suite au
développement de la valve gauche du sinus veineux, se localisant alors sur le c6té gauche
de la cloison du septum primum interauriculaire. Ensuite, comme la pointe du coeur tourne
vers la gauche, l'atrium gauche prend une position médiane et dorsale, et I'atrium droit une
position antérieure droite. L'incorporation la VP commune dans la partie dorsale de I'atrium
gauche se poursuit avec la croissance continue de la chambre auriculaire, le degré

d’incorporation déterminant le nombre final de VPs (Figure 3) (2).

2.1.2 Veines systémiques

Durant la 4°™ semaine, le systéme veineux systémique est formé par trois paires de veines
se drainant dans le sinus veineux : les veines ombilicales recueillant le sang du chorion, les

veines vitellines recueillant le sang du sac vitellin et de lintestin primitif, et les VCs



communes qui collectent le sang de I'embryon (Figure 4a) (6,7). Le sinus veineux est alors
connecté a l'atrium primitif par un orifice central, et est composé d'une partie transversale et
deux cornes latérales (8). Celles-ci forment le retour veineux systémique au travers des deux
VC communes, appelées aussi conduits de Cuvier, qui résultent de la jonction d'une VC
antérieure et postérieure de chaque c6té (6). Les VCs antérieures drainent le flux sanguin
veineux de la région céphalique, alors que les VCs postérieures drainent la région caudale
de I'embryon (7). Le sinus veineux fusionne progressivement avec l'atrium droit, et la corne
droite s'élargit. Ensuite, une traction caudale du cceur redresse les VCs communes, qui se
présentent alors comme une extension des VCs antérieures (8).

Durant la 7°™ semaine de gestation, une anastomose transversale entre les VC antérieures
droite et gauche se développe, devenant la future veine brachio-céphalique gauche (VBCG)
(Figure 4b) (7,8). Le développement de la VBCG dérive le flux sanguin en provenance du
c6té gauche vers le canal de Cuvier droit. Il en résulte une augmentation du diamétre de la
VC antérieure droite, alors que la VC antérieure gauche se collabe caudalement a la VBCG
et finalement s’oblitere (9). Le canal de Cuvier droit et la partie inférieure de la VC antérieure
droite formeront la VCS (6,7). A gauche, il persiste une portion craniale de la VC antérieure
gauche qui devient la veine intercostale supérieure gauche, et une portion caudale du canal
de Cuvier gauche qui devient le sinus coronaire et la veine oblique de l'atrium gauche, ou

veine de Marshall (Figure 4c) (10).

3. Anomalies vasculaires thoraciques congénitales

Nous nous concentrerons sur les anomalies vasculaires intéressant directement les
poumons, qu’elles soient d’origine vasculaire systémique ou pulmonaire. Nous exclurons
donc les anomalies liées aux arcs aortiques, telles double crosse aortique, crosse aortique
droite, arteria lusoria, coarctation aortique, interruption de la crosse aortique, ainsi que les
anomalies cardiaques comme les shunts intracardiaques, la dextro- ou levo-transposition

des gros troncs vasculaires, la tétralogie de Fallot, 'anomalie d’Ebstein, et le coeur triatrial.

3.1 Anomalies artérielles systémiques

Il est important de garder en mémoire que, d'un point de vue physiopathologique, 5 différents
types d'apport artériel systémique aux poumons sont possibles, via: 1) les arteres
bronchiques ; 2) les artéres systémiques non bronchiques ; 3) un canal artériel perméable ;
4) les MAPCAs (Major Aorto-Pulmonary Collateral Arteries) ; 5) I'AP droite ou gauche
provenant directement de l'aorte ascendante (11). Le type d’apport systémique varie en

fonction de I'anomalie embryologique présente.



3.1.1 Truncus arteriosus

L'absence de division du truncus arteriosus résulte en un tronc artériel commun, un vaisseau
unique naissant du cceur et donnant l'aorte, les APs et les artéres coronaires. Cette
anomalie est associée a diverses anomalies cardio-vasculaires et systémiques (agéneésie
thymique et des glandes parathyroides (syndrome de DiGeorge)). La mortalité est élevée

avant I'a4ge d’'un an en I'absence de cure chirurgicale (12).

3.1.2 Fenétre aortopulmonaire

La fenétre aortopulmonaire est une anomalie rare, dans laquelle l'aorte et 'AP commune (ou
parfois I'AP droite) sont en communication directe dans leur partie intrapéricardique. Elle
differe du truncus arteriosus par la présence de valves aortique et pulmonaire séparées
anatomiquement. Les répercussions cliniques dépendent de la taille de la communication,
allant de celles du canal artériel perméable a celles du truncus arteriosus. Des formes se

révélant a 'dge adulte sont ainsi rapportées (13).

3.1.3 Canal artériel

Le canal artériel (ductus arteriosus) permet durant la vie foetale de dévier le sang issu du
ventricule droit vers la circulation systémique. Le canal artériel se ferme fonctionnellement 18
a 24 heures apres la naissance et anatomiquement a un mois (13). Fermé, il forme le
ligament artériel qui peut étre visible sous la forme d’une bande fibreuse, souvent calcifiée,
entre la portion initiale de I'aorte thoracique descendante et la jonction entre 'AP primitive et
AP gauche. Une absence de fermeture 3 mois aprés la naissance correspond a un canal
artériel perméable (1/2000 naissances a terme) et est la troisieme cause de shunt gauche-
droit, apres les CIA et CIV. Le canal artériel perméable est beaucoup plus fréquent chez les
patients porteurs d’'une malformation cardiague congénitale (3->50%) que dans la population
générale (<1%), puisqu'’il est un point de communication essentiel entre les circulations
systémique et pulmonaire dans certaines anomalies congénitales comme [latrésie
pulmonaire ou le syndrome du cceur gauche hypoplasique (11). Le canal artériel perméable
est a l'origine d’'une dilatation des APs qui peut étre plus marquée du coté gauche ; le sens
du flux en son sein dépendra du différentiel de pression et donc des malformations cardio-
vasculaires associées (14). Le canal artériel est dans la plupart des cas situé a gauche,
reliant I'aorte thoracique descendante a la jonction entre I'AP commune et I'AP gauche. Dans
de tres rares cas (en cas de crosse aortique droite p. ex.), il peut exister un canal artériel

droit relié a I'AP droite, ou méme parfois un canal artériel perméable des deux cotés (11).



Les indications de traitement (VATS vs fermeture percutanée) dépendent de I'age et de la
taille du canal (13).

Chez certaines personnes, le canal ne se ferme pas sur toute sa longueur et reste
perméable dans sa portion aortique, formant un diverticule, appelé diverticule du canal
artériel (ou parfois diverticule de Kommerell, prétant a confusion avec les dilatations des
artéres sous-claviéeres rétro-cesophagiennes), qu’il ne faudra pas confondre avec un pseudo-
anévrysme de l'isthme aortique chez un patient traumatisé. La dilatation anévrysmale de

plus de 3 cm de ce diverticule est une indication chirurgicale.

3.1.4 MAPCAs

En cas d'APs centrales hypoplasiques, discontinues ou absentes, la vascularisation
pulmonaire peut étre suppléée par différentes sources : arteres collatérales (majeures) aorto-
pulmonaires (ou MAPCAs pour Major Aorto-Pulmonary Collateral Arteries), canal artériel
(uni- ou bilatéral), fistules artérielles coronaro-pulmonaires et shunts chirurgicaux (15). On
considére généralement que les MAPCAs résultent de la persistance anormale des
branches artérielles systémiques bronchiques primitives qui vascularisent le bourgeon
pulmonaire avant le développement des artéres pulmonaires (11).

Les MAPCAs d'origine congénitale sont essentiellement diagnostiquées dans la population
pédiatrique (plus souvent en cas datrésie pulmonaire avec communication
interventriculaire), méme si des implications ou découvertes a I'age adulte sont rapportées
(16). Les MAPCAs peuvent étre, constamment ou occasionnellement, présentes en
association avec diverses anomalies congénitales pulmonaires comme les séquestrations
pulmonaires, le syndrome pulmonaire hypogénétique ou méme certains cas de malformation
adénomatoide kystique. Elles peuvent également étre rencontrées en I'absence d’anomalie
cardio-pulmonaire, dans le cadre d'apports vasculaires artériels systémiques anormaux au
poumon normal (11). Les scanners multidétecteurs actuels démontrent parfaitement les
MAPCAs, méme chez les nouveau-nés, avant un éventuel cathétérisme (15). Les MAPCAs
prennent le plus souvent leur origine sur l'aorte descendante, mais des origines
intercostales, mammaires internes, cesophagiennes, et coronariennes sont décrites. Elles
peuvent étre difficiles a distinguer d’artéres bronchiques élargies. Il existe toutefois des
signes qui permettent de les reconnaitre : les MAPCAS ne sont quasi jamais connectées aux
artéres intercostales; elles peuvent étre a distance des bronches; elles ont une structure de
type élastique proche de celle des APs et sont donc sujettes a des phénoménes
d’athérosclérose précoce; et, classiguement, elles s’anastomosent avec les branches
pulmonaires plus proximalement que les artéres bronchiques (11). Le niveau d’anastomose
proximal ou distal résultera respectivement en un flux rétro- ou antérograde dans I'AP

concernée (17).



3.1.5 Séquestration pulmonaire

La séquestration (broncho)-pulmonaire est définie comme un segment de parenchyme
pulmonaire séparé de l'arbre trachéobronchique et de la vascularisation pulmonaire
(séquestrations parenchymateuse et artérielle), dont I'apport vasculaire systémique provient
le plus souvent de l'aorte thoracique descendante (18). Dans 20% des cas, I'apport
vasculaire s’effectue via I'aorte abdominale, le tronc cceliaque, I'artére splénique, voir les
artéres intercostales, subclavieres, mammaire internes, péricardiophréniques, rénales, et
parfois méme les artéres coronaires (19).

Les séquestrations peuvent étre intralobaires ou extralobaires (Tableau). Les séquestrations
intralobaires sont les plus fréquentes. Elles sont en contact avec le parenchyme pulmonaire
normal adjacent et se drainent dans les VPs. La plupart sont asymptomatiques et de
découverte fortuite tandis que d'autres se manifestent par des symptomes d’infections
récidivantes, de toux ou d’hémoptysies. La moitié des patients présente des symptdomes
avant I'adge de 20 ans. L’origine congénitale ou acquise des séquestrations intralobaires est
discutée : si certaines sont probablement congénitales car associées a d’autres anomalies,
I'hypothese d’'une origine acquise dans certaines formes a été proposée par certains auteurs
(5). Les séquestrations intralobaires sont deux fois plus fréquentes a gauche qu’a droite et
sont exceptionnellement bilatérales (19). Radiologiquement, elles prennent la forme d’'une
condensation, d’'une masse avec ou sans niveau hydro-aérique, de kystes ou d’'une zone de
trappage gazeux, éventuellement associées a du parenchyme pulmonaire normal ou étant le
siege d'infiltrats, par exemple en verre dépoli attribués a I'hypervascularisation du
parenchyme. La TDM apporte le diagnostic en mettant en évidence l'artere afférente,
souvent de gros calibre, qui passe par le ligament pulmonaire.

Les séquestrations extralobaires sont entourées de plévre viscérale propre, se drainent dans
les veines systémiques et sont associées a dautres malformations, surtout
diaphragmatiques. Elles sont d’ailleurs souvent diagnostiquées fortuitement au cours d’'une
cure chirurgicale d’anomalies diaphragmatiques, ce qui explique probablement leur rareté a
'age adulte. Elles résulteraient d’'un bourgeon pulmonaire surnuméraire dérivant son apport
sanguin du plexus splanchnique qui entoure lintestin primitif ; la connexion anormale avec
l'intestin peut parfois persister sous la forme d’'un pédicule fibreux ou perméable (20). Les
symptémes sont généralement une détresse respiratoire, une cyanose ou des troubles de
l'alimentation, plus rarement des infections récidivantes, une hémorragie ou une insuffisance
cardiaque congestive. Dans 10% des cas, la séquestration extralobaire est asymptomatique
et découverte par hasard. En imagerie, elle apparait comme une masse bien délimitée a la

base gauche dans 65-90%, située entre le lobe inférieur et le diaphragme. Des localisations



intradiaphragmatiques, médiastinales et intra-abdominales (10-15%) ont été décrites (20). Le
diagnostic peut étre approché en période prénatale.

Une classification des séquestrations a été proposée par Pryce en 1946 (type 1: l'artére
systémique vascularise une partie de poumon sain, sans séquestre parenchymateux a
proprement parler ; type 2 : l'artére systémique vascularise une zone de poumon séquestré
et une partie du poumon sain adjacent ; type 3 : l'artére systémique ne vascularise que la
zone de poumon séquestré) (21). Le traitement est habituellement chirurgical méme si de
rares cas de régression spontanée ont été rapportés. La place d’'une vaso-occlusion de
lartére systémique nourriciere avant la chirurgie reste discutée dans certains cas

(hémoptysies, hémothorax, shunt important).

3.1.6 Apport artériel systémique anormal au poumon normal

Différents facteurs, notamment une oligémie pulmonaire, peuvent étre responsables de la
persistance ou du rétablissement des collatérales splanchno-pulmonaires apres le
développement des APs. On peut ainsi observer une artere systémique naissant de l'aorte
descendante (ou parfois d’'une de ses branches) vascularisant du parenchyme pulmonaire
normal de la région postéro-basale et présentant un drainage veineux pulmonaire,
généralement sans apport artériel pulmonaire ni anomalie bronchique. Il s’agit donc d’'une
variante des séquestrations bronchopulmonaires classiques, également reprise dans la
classification de Pryce comme une séquestration de type 1. La grande majorité des cas
concerne le lobe inférieur gauche, excepté notamment dans le syndrome du cimeterre,
intéressant le lobe inférieur droit, ou dans certains cas d'interruption de I'AP droite
(19,22,23). La plupart des patients sont asymptomatiques, ou peuvent présenter des
hémoptysies ou une dyspnée d’effort. Lorsque le shunt gauche-droit est important, des cas
d’hypertension artérielle pulmonaire ou d’insuffisance cardiaque gauche congestive ont été
rapportés (1). Méme si I'artere anormale est parfois détectée sur la radiographie thoracique,
le CT reste I'examen diagnostique de choix, démontrant l'artere systémique anormale,
linterruption de la branche artérielle pulmonaire correspondante et I'anatomie bronchique
normale. L’artere anormale peut contenir des thrombi ou présenter des signes
d’athérosclérose précoce, notamment des calcifications pariétales, probablement
secondaires a I'exposition de ce vaisseau (dont la structure élastique se rapproche de celle
des APs) a long terme a des pressions €levées. Les vaisseaux périphériques sont dilatés
mais un engorgement de la VP inférieure n’est présent que chez 27% des patients. Du verre
dépoli secondaire a une hypervascularisation (ou une hémorragie intra-alvéolaire surajoutée
dans certains cas) est quasi constant (23). Le lobe atteint est souvent légerement plus petit

que le lobe controlatéral, traduisant probablement un certain degré d’hypoplasie. Le



traitement est le plus souvent la résection chirurgicale, mais de rares cas d’anastomose de

l'artére systémique anormale sur le réseau artériel pulmonaire ont été décrits.

3.2 Anomalies des artéres pulmonaires

3.2.1 Variante de nombre

Les variantes et malformations congénitales affectant les APs sont plus rares que celles
affectant les VPs. Notamment, alors que chez les individus normaux les variations du

nombre de VPs sont fréquentes, il existe invariablement une AP de chaque coté.

3.2.1.1 Absence d'une artére pulmonaire

« L'absence » d'une AP correspond en réalité a l'interruption focale d’'une AP en aval de
lagquelle les branches artérielles pulmonaires distales sont présentes et perméables (24). Elle
résulte d’une involution anormale de la portion proximale d’une des 6 * artéres branchiales.
Le poumon est alors vascularisé par les arteres bronchigues ou un canal artériel persistant,
guasi jamais par des MAPCAs. C'est une anomalie rare, plus fréquemment rencontrée du
c6té droit et isolée dans la plupart des cas. Lorsqu’elle se produit du c6té gauche, elle peut
étre associée a diverses anomalies cardiovasculaires comme un arc aortique droit et une
tétralogie de Fallot (25). Le poumon homolatéral est fréiguemment hypoplasique mais la
lobation, le nombre de segments et 'anatomie bronchique sont normaux. La vascularisation
collatérale artérielle systémique se développe de la naissance a I'age adulte et peut étre
responsable d’hémoptysies chez 10-20% des patients, parfois fatales. D'autres symptomes
incluent des infections pulmonaires récurrentes, une dyspnée Iégére ou une tolérance limitée
a l'exercice. Une hypertension artérielle pulmonaire est présente chez 25-40% des patients,
déterminant le pronostic. Le taux de mortalité de I'absence unilatérale d’AP est de 7% et la
chirurgie par pneumectomie ou revascularisation est indiquée dans 15% des cas (25). La
radiographie thoracique montre un petit poumon homolatéral, avec élévation du diaphragme,
déplacement du coeur et du médiastin vers le cété affecté et hyperinflation pulmonaire
controlatérale (24). Le hile homolatéral est discret ou absent et les vaisseaux pulmonaires
sont peu visibles, tandis que le hile et le lit vasculaire du poumon controlatéral sont de
volume augmenté, puisque recevant tout le débit cardiaque droit. Le poumon affecté peut
étre hyperclair (sans air-trapping) ou étre le siege d'opacités étendues. En TDM, la présence
d’opacités réticulaires ou d’'un épaississement des parois bronchiques reflete I'hypertrophie
des artéres systémiques qui réalisent les shunts artériels systémico-pulmonaires. Un
épaississement pleural ou des empreintes costales peuvent étre présents, lies a
I'hypertrophie des vaisseaux collatéraux transpleuraux, ainsi que des bronchectasies ou

remaniements fibreux, secondaires a des infections récurrentes (24,26). Le diagnostic



différentiel inclut la médiastinite fibrosante, I'artérite de Takayasu et le syndrome de Swyer-
James. L’absence isolée de branches artérielles pulmonaires plus distales a été aussi

exceptionnellement rapportée (27).

3.2.2 Anomalie de naissance

3.2.2.1 Artere pulmonaire gauche rétrotrachéale

Rarement, I'AP gauche nait de la paroi postérieure de I'AP droite, tourne vers la gauche pour
rejoindre le hile gauche en passant entre la trachée et I'eesophage, formant une «écharpe»
autour de la trachée distale. Deux types d’AP gauche rétrotrachéale sont décrits : Le type 1
est une anomalie isolée, généralement asymptomatique et découverte fortuitement chez
I'adulte, le type 2 est associé a une sténose trachéale et des anomalies cardio-vasculaires
ou pulmonaires ("ring-sling" complex), et est diagnostiqué chez I'enfant (28). Les symptémes
généralement présents incluent un stridor, des épisodes d'apnée, une hypoxie, une
dysphagie et des infections pulmonaires a répétition.

Sur lincidence de face, la radiographie thoracique peut soit étre normale, soit montrer I'AP
anormale, prenant la forme d'une opacité suprahilaire droite ou d'un élargissement du
médiastin droit dans la région de la crosse de l'azygos. La radiographie peut montrer
également les éventuelles répercussions de I'anomalie artérielle sur les voies respiratoires :
une déviation vers la gauche de la trachée distale, et/ou une empreinte sur son coté droit,
une carene bas-située (niveau T5-T7) dont la bifurcation est aplatie en aspect de "T inversé",
et une hyperinflation ou consolidation de lobe droit due a la compression des bronches
droites. Le hile gauche peut étre abaissé en raison de la position plus caudale de 'AP
gauche lorsqu’elle atteint le bord gauche du médiastin (29). Le diagnostic différentiel d’une
opacité suprahilaire/paramédiastinale droite a la radiographie comprend notamment: une
adénopathie, un kyste bronchogénique ou une continuation cave-azygos (29). Sur
l'incidence de profil, la détection d'une masse située entre I'oesophage et la trachée distale
doit faire suspecter une AP gauche rétrotrachéale. L'observation radiologique la plus
spécifique est toutefois la présence d’'une masse pulsatile entre la caréne en avant et
'oesophage en arriére sur la fluoroscopie latérale avec opacification de l'oesophage. La
topographie de l'effet de masse ocesophagien permet de différencier la compression due a
une AP gauche rétrotrachéale de celle due a un anneau vasculaire systémique situé
postérieurement par rapport a l'oesophage (29,30). L'AP gauche rétrotrachéale peut étre
associée a une asymétrie de calibre des APs, une asymétrie de débit et de perfusion

pulmonaires pouvant étre jusqu’a quatre fois supérieure du coté droit (28).



3.2.2.2 Autres anomalies d’origine

L’AP peut naitre du ventricule gauche (D-Transposition), la survie des patients étant liée a la
présence dun shunt (CIA, CIV, canal artériel persistant). L'AP gauche peut
exceptionnellement naitre du canal artériel, et 'AP droite du tronc artériel brachiocéphalique
ou de l'aorte ascendante. Ces anomalies résultent en une hypertension artérielle pulmonaire
et une décompensation cardiaque congestive, fatales si non traitées peu apres la naissance
(11). Dans les variantes du truncus arteriosus, les deux APs naissent de l'aorte thoracique

ascendante ou descendante (13).

3.2.3. Anomalie de calibre

3.2.3.1. Dilatation artérielle pulmonaire

3.2.3.1.1 Dilatation idiopathique de I'artére pulmonaire

La dilatation idiopathique de I'AP est une anomalie rare et probablement congénitale qui
implique I'élargissement anormal de I'AP primitive, avec ou sans dilatation des APs droite et
gauche. En imagerie, ses caractéristiqgues sont similaires a celles d’un anévrisme vrai de I'AP
primitive rencontré chez le patient agé. La dilatation idiopathique de I'AP est généralement
bénigne et non progressive, et les patients, essentiellement des jeunes femmes, sont
généralement asymptomatiques (31). Par conséquent, sa découverte sur la radiographie
thoracique est souvent fortuite, sous forme d’'un bombement de I'arc moyen gauche, entre la
crosse aortique et la bronche souche gauche. Dans certains cas, les APs droite et gauche
sont élargies, mais les APs périphériques et le coeur sont de taille normale. Une dilatation
concomitante ou une hypoplasie associée de l'aorte ascendante a été rapportée (32). Une
dilatation de I'AP peut étre secondaire a diverses affections pulmonaires et cardiaques
comme la sténose de la valve pulmonaire, I'hypertension pulmonaire, I'embolie pulmonaire et
les tumeurs de I'AP; la dilatation idiopathique de I'AP est donc un diagnostic d'exclusion,
imposant une pression normale dans les cavités droites et les APs. Des complications,
comme une dissection ou la compression de structures adjacentes, ont été

exceptionnellement rapportées, prouvant la nécessité d’'un suivi approprié (31,32).

3.2.3.1.2 Dilatation post-sténotique

Des lésions obstructives de I'infundibulum pulmonaire ou de la valve pulmonaire (bicuspidie)
peuvent résulter en une dilatation post-sténotique de I'AP primitive, dont la présence dépend
du degré de sténose, et donc de la force et de la trajectoire du jet post-sténotique. Une
dilatation associée de I'AP gauche est plus fréquente que celle de I'AP droite, au vu de la

position anatomique de I’AP gauche dans le prolongement direct de I'’AP primitive. De méme,
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la sténose d'une branche artérielle pulmonaire distale peut entrainer une dilatation

segmentaire en aval.

3.2.3.1.2 Autres causes de dilatation

Une proéminence d’origine congénitale des APs peut étre rencontrée en cas d’insuffisance
valvulaire pulmonaire ou d’anomalie structurelle de la paroi artérielle (syndrome de Marfan p.
ex.). Les causes acquises de dilatation (hypertension artérielle pulmonaire, infectieuse, post-

traumatique, post-embolique, vascularite,...) restent cependant les plus fréquentes.

3.2.3.2 Rétrécissement du calibre de I'artére pulmonaire

3.2.3.2.1 Atrésie pulmonaire

L'atrésie pulmonaire résulte du sous-développement de la chambre de chasse du ventricule
droit et de la valve pulmonaire. Différents types d'atrésie sont décrits en fonction de la
présence ou non d'une CIV. En présence d'une CIV, les APs centrales sont hypoplasiques
ou absentes et la vascularisation pulmonaire dépend d’'une a 6 MAPCAs (voir 3.1.4). En
'absence de CIV, les APs sont de taille normale et la dérivation sanguine dépend d’'une CIA
et d’'un canal artériel perméable (15). Certains cas sont proches de la tétralogie de Fallot.
L'atrésie pulmonaire se manifeste chez I'enfant avant dix ans mais des révélations plus

tardives sont décrites (33).

3.2.3.2.2 Sténose artérielle
Une sténose congénitale peut survenir a divers niveaux artériels pulmonaires (syndrome de

Williams-Beuren p.ex.) ; elle est parfois accompagnée d’une dilatation artérielle en aval.

3.3 Anomalies des capillaires pulmonaires

3.3.1 Malformations artério-veineuses pulmonaires

Les malformations artério-veineuses pulmonaires (MAVPS) correspondent a de réels shunts
artério-veineux (droit-gauche), sans réseau capillaire interposé. Le segment vasculaire
réalisant la connexion entre les systémes artériel et veineux est souvent dilaté (sac
anévrismal, ou connexion dilatée et tortueuse). Deux types de MAVPs sont décrits : un type
simple, avec une seule artere segmentaire nourrissant la malformation, et un type complexe,
avec plusieurs artéres segmentaires afférentes. Bien que la proportion entre les deux types
soit trés variable dans la littérature, il est estimé que 80-90% des MAVPs sont du type
simple. Les MAVPs sont isolées ou multiples, et touchent plus fréigquemment les régions

pulmonaires inférieures (34-37).
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Les MAVPs peuvent étre congénitales, dans 40-90% en cas de maladie de Rendu-Osler-
Weber ou télangiectasies hémorragiques héréditaires (THH), ou moins fréquemment
acquises, par exemple dans le syndrome hépato-pulmonaire ou en cas de traumatisme. La
THH est une maladie familiale autosomique dominante a haute pénétrance, dans laquelle
des MAVs sont présentes dans les poumons (30%), le foie (30%), le cerveau (10-20%) et
d’autres organes, associées a des télangiectasies cutanéo-muqueuses (75%). Ces MAVSs ne
se révelent que peu fréquemment avant 'dge adulte, bien qu’elles soient congénitales et
donc, en théorie, déja présentes chez I'enfant.

Les patients porteurs d’'une MAVP sont souvent asymptomatiques, mais ils peuvent
présenter une désaturation systémique en oxygeéne, particulierement en position debout
(orthodéoxia), ou une insuffisance cardiaque si le shunt est important (34). Les MAVPs sont
associées a des complications de trois types: a) embolique paradoxale ischémique ou
infectieuse (notamment dans le cerveau) en raison de l'absence de filtre capillaire
pulmonaire ; b) hémorragique (hémoptysie, hémothorax) suite a la rupture du sac
anévrysmal, notamment en fin de grossesse ; c) lié a un shunt droit-gauche marqué avec
hypoxémie et polyglobulie (35). Sans traitement, les MAVPs sont a l'origine d'accidents
ischémiques cérébraux dans 40% des cas et d'abcés dans 20% des cas, illustrant
limportance d'un dépistage rigoureux dans les familles touchées par la THH, et d'un
traitement approprié (35).

Sur la radiographie thoracique, les MAVPs se manifestent comme des nodules pulmonaires
bien définis de 1-5 cm, généralement de contour lobulé. Le signe radiographique clé est la
démonstration d’opacités serpigineuses adjacentes au nodule, correspondant aux vaisseaux
afférents et efférents, plus facilement identifiées en cas de Iésion périphérique que centrale.
La présence de calcifications au sein de la MAVP est exceptionnelle et les tissus
environnants sont généralement normaux. Si I'’échographie de contraste parait étre un bon
moyen de dépister les MAVPs en raison de sa sensibilité et sa disponibilité, la TDM est la
méthode de choix pour le bilan diagnostique et préthérapeutique. Un diamétre supérieur a 3
mm de l'artere nourriciére est actuellement considéré comme une indication de traitement
par vaso-occlusion. La cure chirurgicale est indiquée dans certains cas, notamment en cas

de MAVPs géantes ou découvertes chez le petit enfant.

3.4 Anomalies veineuses systémiques

3.4.1. Veine cave supérieure gauche

La présence d'une VCSG résulte d’'un échec d'involution de la VC antérieure gauche. La
VCSG est I'anomalie du retour veineux systémique la plus fréquente, sa prévalence étant de

0,1-0,5% dans la population générale, et de 1,3-12,9% chez les patients porteurs d’'une

12



cardiopathie congénitale (10). La VCSG est unique, sans VCSD, dans 10-20% des cas
(38,39). Une VCSD et une VCSG coexistent dans 80%-90% des cas, avec éventuellement
une VBCG reliant les deux VCS dans 35% a 60% des cas (7,38,40). Dans 80-92% des cas,
la VCSG se jette dans le sinus coronaire (SC), sans conséquence hémodynamique (7,9,10).
Dans 8-20% des cas, la VCSG se draine dans I'atrium gauche et crée un shunt droit-gauche,
soit a la faveur d’un SC sans toit, soit en ligne droite dans le toit de I'atrium gauche, avec un
risque d’embolie paradoxale (41). Les conséquences hémodynamiques de cette anomalie
dépendent aussi de I'existence d'une VCSD associée et d’'une communication éventuelle par
la VBCG entre les deux VCS. En effet, si la pression de I'atrium gauche est élevée, il peut en
résulter un shunt gauche-droit et non un shunt droit-gauche (42). Une VCSG doit toujours
faire rechercher des malformations cardiaques et extracardiaques, particulierement en cas
de VCSG unique (39,42).

Sur des radiographies thoraciques, la VCSG peut causer un élargissement du médiastin
supérieur gauche, ou étre a l'origine d'une opacité vasculaire courbe entre la marge
supérieure de la crosse aortique et la clavicule gauche (38). Sa présence est parfois
évoquée sur base du trajet inhabituel d'un cathéter veineux central ou d'un stimulateur
cardiaque (39). L'opacité de la VCSD est manquante en cas de VCSG unique (39). La TDM
est diagnostique, montrant une formation tubulaire sur le versant gauche du médiastin,
symétrique a la VCSD, descendant sur le bord latéral de la crosse aortique, puis en avant de
la bronche principale gauche et se terminant dans un SC dilaté (38).

La réalisation de I'acquisition TDM avec une injection bibrachiale de produit de contraste est
recommandée ; sinon, une injection par le cété gauche est préférentiellement utilisée. L'IRM
fournit également la démonstration précise de I'anomalie veineuse, le sens de circulation,
son drainage et les malformations cardiovasculaires associées (40). Le diagnostic différentiel
comprend diverses anomalies veineuses pouvant présenter un trajet vertical du cété gauche
du médiastin (42) : veine verticale gauche, veine brachiocéphalique gauche infra-aortique,
continuation hémi-azygo-cave, veine pericardiophrénique ou veine intercostale supérieure

gauche dilatées.

3.5 Anomalies des veines pulmonaires

Les anomalies congénitales des VPs sont facilement classées dans les catégories suivantes:
(a) retour veineux pulmonaire anormal (RVPA) avec ou sans trajet intrapulmonaire anormal,
(b) trajet veineux intrapulmonaire anormal sans drainage anormal, ou (c) anomalie de
diameétre veineux incluant les varicosités, sténoses, et atrésies (43). Des chevauchements

entre les catégories existent.
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3.5.1 Variantes de nombre

L’anatomie modale, présente chez 70% des sujets, consiste en une VP supérieure et une VP
inférieure de chaque coté. Les variantes de nombre et de branchement sont liées a une
sous- ou sur-incorporation de la VP commune dans I'atrium dorsal gauche (Figure 3) (44). La
sous-incorporation mene a la confluence de VPs, le plus souvent du méme coté et a gauche
(12-25%). La situation extréme de la sous-incorporation est la persistance de la VP
commune et parfois d’'un coeur tri-atrial. A 'opposé, la sur-incorporation de la VP commune
entraine la présence de VPs surnuméraires ou accessoires, plus souvent a droite. Par
exemple, les variantes de drainage de la VP lobaire moyenne sont fréquentes; elle se jette
dans la VP supérieure dans 53-69%, directement dans l'atrium gauche dans 17-23%, et
dans la VP inférieure dans 3-8%. Un maximum de sept VPs par coté a été rapporté, le plus
souvent associé a un RVPA. Les variantes du nombre de VPs doivent étre connues et
recherchées. En effet, la reconnaissance d'une VP unique d'un coté peut modifier une
lobectomie en une pneumectomie, potentiellement incompatible avec la fonction respiratoire
du patient, alors que sa non-reconnaissance peut mener a l'infarcissement du lobe restant

en post-opératoire immédiat.

3.5.2 Anomalie de drainage

Les RVPAs totaux sont essentiellement observés chez les nouveau-nés. Les RVPAs partiels
(RVPAPSs) sont des malformations congénitales (0.4-0.7%) dans lesquelles une partie des
VPs se jette dans l'atrium droit ou un de ses affluents, résultant en un shunt gauche-droit
(45). Une communication interauriculaire associée n'est pas rare. La proportion du débit
cardiaque empruntant le shunt varie de moins de 10% lorsqu’une seule VP segmentaire est
concernée a plus de 75% lorsqu’il concerne toutes les lobes sauf un. Les RVPAPs sont deux
fois plus fréquents a droite qu'a gauche. Plus de 30 types de RVPAPs ont été décrits,
classés en quatre groupes selon leur type de drainage : a) dans les veines supracardiaques;
b) dans I'AD ou le sinus coronaire; ¢) dans les veines infra-diaphragmatiques; d) mixte (46).
Les RVPAPs sont généralement asymptomatiques et découverts fortuitement, bien que
parfois une dyspnée d'effort ou des infections respiratoires fréquentes soient rapportées.
Leur détection est particulierement importante chez les patients devant subir une chirurgie
pulmonaire controlatérale, le RVPAP pouvant alors drainer une portion significative du débit
cardiaque et ainsi nécessiter une réimplantation avant I'acte chirurgical. La réimplantation est
généralement nécessaire lorsque le débit pulmonaire est supérieur a deux fois le débit
cardiaque ou si le shunt se complique d’hypertension pulmonaire. La TDM est actuellement
considérée comme la technique de choix dans la mise au point des RVPAPs, car elle

démontre la VP anormale et son drainage, et les anomalies trachéo-bronchiques,
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pulmonaires ou vasculaires associées. Certaines anomalies sont toutefois parfois visibles

sur la radiographie thoracique.

3.5.2.1 Drainage anormal sans anomalie de trajet

La VP anormale se draine habituellement dans la veine systémique la plus proche ; une VP
supérieure tend ainsi a se drainer dans un collecteur supérieur et une VP inférieure dans un
collecteur inférieur. Les RVPAPs droits se drainent dans la VCS (18-59%) mais également
dans I'AD (20-46%), la VCI (1-5%) et la veine azygos (1-3%). Les RVPAPs gauches se
drainent dans la veine innominée gauche (15-21%) directement ou via une veine verticale,
une VCS gauche (8%), le sinus coronaire (1-3%), et les veines péricardiophrénique ou
hémiazygos (45). La radiographie thoracique est généralement normale. Si elle est
pathologique, les anomalies présentes sont fonction de la configuration du RVPAP et du
degré de shunt gauche-droit. La VP anormale peut étre visible sous forme d’'une opacité
sinueuse et dilatée, souvent en forme de croissant. En TDM, le RVPAP gauche est plus
facile a reconnaitre que le RVPAP droit car il se draine souvent via une veine verticale dans
une veine innominée gauche dilatée, aisée a reconnaitre. Par contre, le RVPAP droit qui se
draine dans la veine azygos ou la VCS peut étre difficile & prouver, en raison des étroites
relations anatomiques des structures vasculaires dans ce territoire, de l'absence de trajet
intrapulmonaire anormal, et de la présence d’artefacts dus au produit de contraste dense
dans la VCS et I'atrium droit. D’autres anomalies radiographiques et TDM observées incluent
une cardiomégalie (48%), I'élargissement du ventricule droit et de l'atrium droit (31%),
I'élargissement des APs centrales (14%), et une congestion pulmonaire veineuse (7%) (47).

Une acquisition TDM avec synchronisation cardiaque peut étre utile des les cas complexes.

3.5.2.2 Drainage anormal avec anomalie de trajet

Le RVPAP avec anomalie de trajet est plus souvent rencontré dans le syndrome de Halasz,
appelé aussi « syndrome du cimeterre » en raison de l'opacité courbe que forme la VP
anormale sur la radiographie de face, rappelant I'épée courbe moyen-orientale. La VP
anormale draine I'entiéreté du poumon droit dans 60-80% des cas, ou un a deux lobe(s)
droit(s) dans 20-40% des cas, soit dans la partie infra-diaphragmatique de la VCI (76%) ou a
la jonction entre la VCI et I'atrium droit (24%) (48,49). Rarement, un drainage annexe dans
une veine sus-hépatique, I'atrium droit, le sinus coronaire, la veine azygos, la veine porte ou
méme la VCS est décrit (48). Le syndrome de Halasz est souvent, mais pas toujours,
associé a un spectre d'anomalies comme une lobation anormale du poumon droit (lobe
moyen > lobe supérieur > lobe inférieur) avec déplacement médiastinal vers la droite

(syndrome du poumon droit hypogénétique), une dextroposition cardiaque, une petite AP
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droite (50% des patients), un approvisionnement artériel systémique provenant de l'aorte
thoracique ou abdominale (MAPCA), et diverses malformations de la trachée, des bronches
(kystes ou diverticules, bronchectasies), du systeme cardiovasculaire ou du diaphragme
(48,49).

3.5.3 Anomalie de trajet sans drainage anormal

Toute VP dilatée dont le trajet pulmonaire est anormal ne représente pas un RVPAP.
L'ensemble du réseau veineux pulmonaire droit peut apparaitre dilaté, donnant un aspect
ressemblant au cimeterre, mais toutefois se drainer dans I'atrium gauche. Une explication
embryologique est I'atrésie d’'un segment veineux proximal a I'origine d’une dérivation du flux
sanguin via un réseau collatéral pouvant se dilater et simuler des malformations vasculaires
ou des nodules sur la radiographie thoracique (50, 51). Ce type d’anomalie veineuse est
d'ailleurs appelé « pseudo-syndrome du cimeterre », mais devrait étre mieux qualifié de
« veine méandre » ou « meandering vein » afin d’éviter les confusions. Cette anomalie est
néanmoins parfois, comme dans le syndrome du cimeterre, associée a d'autres
malformations (52, 53). Par conséquent, le syndrome du cimeterre et la veine méandre ne

peuvent pas étre différenciés sur base des radiographies thoraciques seules.

3.5.3 Anomalies de calibre

Les anomalies de calibre veineux incluent les sténoses, les atrésies et les varices. La
sténose congénitale d'une ou plusieurs VP(s) est fréquemment associée a diverses
anomalies cardio-vasculaires, qui dominent le tableau dans I'enfance, bien que des cas de
sténose primaire de VPs révélés plus tardivement dans la vie soient rapportés (54). La varice
pulmonaire est définie comme [I'élargissement localisé ou la dilatation anévrysmale d'un
segment d'une VP qui se draine normalement dans latrium gauche. Elles sont
préférentiellement situées dans le lobe inférieur droit (60%). Les varices pulmonaires sont
généralement considérées comme congénitales, mais elles sont associées a une maladie
valvulaire mitrale dans 26 a 33% des cas (55). Les symptdmes, comme une dyspnée ou des
hémoptysies, sont rares. Les complications, exceptionnelles, comprennent la rupture
veineuse ou l'embolie systémique consécutive & une thrombose in situ. La TDM et la

résonance magnétique permettent de confirmer leur diagnostic (56).

4. Conclusion
La reconnaissance des variantes et des anomalies vasculaires thoraciques congénitales est

une étape importante dans la réalisation de I'interprétation des examens TDM du thorax, car
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elles ont de nombreuses implications cliniques, tant pour les radiologues interventionnels

que les chirurgiens, cliniciens et anesthésistes.
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6. Tableau (modifié de (5))

Prévalence relative

Age lors du diagnostic

Distribution

Localisation

Plévre

Apport artériel
systémique
Apport artériel

pulmonaire

Drainage veineux

Shunt
Bronches

Anomalies associées

Séquestrations intralobaires

Séquestrations extralobaires

3a6/1

Adulte
(50%)

M=F
60% base G
40% base D

dans lobe adjacent

Aorte surtout thoracique ou branches
Gros vaisseau

Exceptionnel

Veines pulmonaires (95%)
Azygos, hémiazygos
Artére pulmonaire (rare)
G-G

Rare

Peu fréquentes (15%)
Hernie diaphragmatique

1/3a6

Néonatal (>90%)
80% M

90% base
G

Parfois médiastin, diaphragme, abdomen

propre

Aorte surtout thoracique ou branches
Petit vaisseau

Peut étre présent

Azygos, hémiazygos
IVC, veine porte
En partie veine pulmonaire (25%)

G-D
Peut étre connecté au tractus Gl

Fréquentes

Hernie diaphragmatique

Anomalies de l'intestin primitif
antérieur

Malformation adénomatoide kystique
Fistules

Cardiaques, Gl, GU, osseuses,
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7. Figures

Figure 1. Développement des gros troncs artériels.

Normalement, l'aorte dorsale droite (RAD) et le canal artériel droit (R6) régressent, laissant
une crosse aortique gauche et un canal artériel gauche (L6). Voir également le texte.

LAD = aorte dorsale gauche, RL= poumon droit, LL = poumon gauche, B = artéres
bronchiques, PA = artére pulmonaire primitive avec ses extensions droites et gauches et
leurs branches hilaires, R4 et L4 = 4°™ arc artériels droit et gauche. Schéma repris de la ref.
11.
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Figure 2. Anastomoses embryologiques entre le plexus pulmonaire et les veines

systémiques (étoiles).

BB = bourgeons bronchiques, ACV = veine cardinale antérieure, PCV = veine cardinale
postérieure, PP = plexus pulmonaire, LIV = veine brachio-céphalique gauche, VV= veine
vitelline, UV = veine ombilicale, SV = sinus veineux, CPV = veine pulmonaire commune, SP

= plexus splanchnique. Schéma repris de la réf. 45.
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Figure 3.

Schéma montrant la variation du nombre de veines pulmonaires en fonction du degré
d’incorporation de la veine pulmonaire commune dans la paroi de l'atrium gauche. La
situation normale est représentée par le schéma B, a savoir deux veines pulmonaires par
cOté. Les sous- et sur-incorporations des veines pulmonaires dans la paroi atriale gauche
correspondent aux schémas C et A, respectivement, et donnent dans cet exemple 1 ou 4

veines pulmonaires par coté. Schéma repris de la réf. 44.
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Figure 4.

Embryologie veineuse systémique. Schémas repris de la réf. 42.

4éme

semaine.

A : Embryologie lors de la

B : Embryologie lors de la 7°™ semaine.

Redressement des canaux de Cuvier ou veines cardinales communes, et développement de

'anastomose transverse.
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C : Embryologie a terme.

ACV = veine cardinale antérieure, PCV = veine cardinale postérieure, LIV = veine brachio-
céphalique gauche, VV= veine vitelline, UV = veine ombilicale, SV = sinus veineux, CPV =
veine pulmonaire commune, DC = canaux de Cuvier ou veines cardinales communes, PH =
cceur primitif, HV = veine sus-hépatique, SVC = veine cave supérieure, RA = atrium droit,

LSIV = veine intercostale supérieure gauche, CS = sinus coronaire, AV = veine azygos.
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