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Correspondance

Retour veineux pulmonaire anormal partiel : particularités
cliniques et stratégies thérapeutiques.
Partial anomalous pulmonary venous return: clinical
features and therapeutic strategy.

Résumé
Introduction : Le retour veineux pulmonaire anormal partiel est une cardiopathie congénitale rare. Elle
résulte d’un défaut de fusion d’une ou plusieurs veines pulmonaires avec l’oreillette gauche. La
symptomatologie   dépend de l’importance du shunt gauche-droit, et donc du territoire pulmonaire drainé
par la ou les veines pulmonaires anormales. 
Objectifs : Décrire à travers deux observations médicales, les particularités cliniques ainsi que la
stratégie thérapeutique d’un retour veineux pulmonaire anormale partiel.
Présentations cliniques : Nous décrivons dans cet article, deux observations   de deux patients sans
antécédents pathologiques.  Le  diagnostic d’anomalie du  retour  veineux  pulmonaire a été  suspecté
devant l’aggravation de la dyspnée pour  un  patient  et  des  palpitations paroxystiques  pour  un autre.
A l’échocardiographie il y avait une dilatation des cavités droites sans évidence d’anomalie associée dans
les deux cas. Le cathétérisme cardiaque a confirmé le diagnostic. Un  angioscanner  thoracique   a été
réalisé  dans  le  cadre  d’un  bilan anatomique préopératoire  et  a confirmé  le  retour  veineux
pulmonaire  anormale  partiel dans les 2 cas. Les deux patients ont été opérés avec des suites post
opératoires simples. 
Conclusion : La stratégie thérapeutique du retour veineux pulmonaire anormal dépend de la
symptomatologie clinique, de l’anatomie et du retentissement sur les cavités cardiaques. 

Summary
Introduction: Partial anomalous pulmonary venous return is a rare congenital heart disease. It results
from a defect in fusion of one or more pulmonary veins with the left atrium. Symptoms depend on the
importance of the left to right shunt, and therefore the pulmonary territory drained by the abnormal
pulmonary vein(s).
Aim: To describe, through two medical observations, the clinical peculiarities as well as the therapeutic
strategy of the partial anomalous pulmonary venous return.
Clinical presentations: We describe in this article, two observations of two patients without known
pathological history. The diagnosis of pulmonary venous return abnormality was suspected due to
worsening dyspnea in one patient and paroxysmal palpitations in the other one. On echocardiography
there was a dilation of the right cavities without evidence of associated lesions in the both cases. Cardiac
catheterization confirmed the diagnosis. A thoracic CT scan angiography was performed as part of the
preoperative anatomical assessment, and confirmed the partial anomalous pulmonary venous return in
the both cases. The two patients were operatedwithout any postoperative complications.
Conclusion: The therapeutic strategy  ohthe partial anomalous pulmonary venous return  depend on the
clinical presentation, the anatomy and the impact on the heart cavities. 
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IntroductIon 

le retour veineux pulmonaire anormal (rVPa) partiel
résulte d’un défaut de fusion d’une ou plusieurs veines
pulmonaires avec l’oreillette gauche (og). il représente
3 % de l’ensemble des cardiopathies congénitales et 0,7%
de la population générale [1]. la symptomatologie
clinique est variable.  C’est celle d’une communication
interauriculaire (Cia) où les symptômes dépendront de
l’importance du shunt gauche-droit [2]. le diagnostic
positif est suspecté par l’échographie transthoracique
(eTT) et confirmé par l’angioscanner thoracique. le
traitement des rVPaP peut être chirurgical, l’indication
thérapeutique va dépendre de l’anatomie, et du
retentissement clinique. nous décrivons dans cet article
les observations de deux adultesayant unrVPaPet nous
procédons àune revuede littérature.

PrésentatIons clInIques 

observation 1 
nous rapportons l’observation de Mr a.W, âgé de 36 ans
et sans antécédents particuliers auparavant, adressé
pour aggravation de sa dyspnée devenant stade iii de la
classification nYHa, sans autres symptômes associés.
l’examen physique trouvait un souffle systolique au
foyer pulmonaire. l’électrocardiogramme (eCg)
s’inscrivait en un rythme régulier sinusal, avec un bloc
de branche droit incomplet. l’eTT a montré un
ventricule gauche de taille et de fonction systolique
globale conservé. les cavités droites étaient dilatées, le
ventricule droit avait une bonne fonction systolique
globale, les pressions artérielle pulmonaires
étaientmodérément élevées. l’eTT n’a pas permis de
mettre en évidence d’autres lésions associées, en
particulier une Cia et un collecteur rétro-og en rapport
avec un rVPaP. devant cette dilatation isolée des cavités
droites à l’eTT,un cathétérisme cardiaque a été réalisé
et a confirmé le diagnostic d’un rVPa partiel. un
angioscanner thoracique réalisé,   a conclu à un rVPa
partiel avec abouchement d’une 1ère veine pulmonaire
supérieure droite au niveau de la veine cave supérieure
(VCs), une 2ème veine pulmonaire supérieure droite à
bifurcation très précoce se drainant également dans la
VCs et une 3ème petite veine pulmonaire, drainant la
veine pulmonaire moyenne droite et se jetant en regard
d’une petite Cia haute de 8 mm (type sinus venosus)
(figure 2). le scanner a permis aussi de détecter une Cia
ostium secondum de 12 mm qui n’était pas vue sur l’eTT.
devant la  symptomatologie  clinique,  la  dilatation des

cavités  cardiaques droites, le  patient  a été  opéré
avec  des suites  post  opératoires  simples. 

observation 2
nous rapportons le cas de l’enfant M.Jo, âgé de 8ans et
sans antécédents particuliers auparavant, consulte pour
des palpitations paroxystiques. l’examen physique était
sans particularités. l’eCg s’inscrivait en un rythme
régulier sinusal avec  un  bloc de branche droit
incomplet   et  des  ondes  T  négatives  en V1, V2 , V3.
l’eTT a montré une dilatation isolée des cavités
cardiaques droites avec une hypertension artérielle
pulmonaire, sans   autres anomalies associées. devant
cette dilatation isolée des cavités droites à l’eTT, on a
décidé de compléter par un cathétérismecardiaque et
angioscanner thoracique qui ont conclu à un rVPa partiel
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Figure 1: Angioscanner  thoracique  montrant deux  veines
pulmonaires lobaire  supérieures  droites et   une veine
pulmonaire  lobaire  moyenne  droite   se drainant    dans la
VCS

Figure 2: Angioscanne rthoracique montrant une veine
pulmonaire lobaire moyenne droite se drainant en regard
d’une CIA sinus  veinosus



lobaire supérieur droit (figure 3). la décision
thérapeutique étaitfaire unesurveillance clinique et
échocardiographique de l’enfant.

dIscussIon 

les veines pulmonaires se drainent normalement dans
l’oreillette gauche. le rVPaP est une malformation
congénitale définie par une anomalie du drainage d’une
ou de plusieurs veines pulmonaires vers le système
veineux systémique qui se draine dans les cavités
cardiaques droites entrainant donc un shunt gauche-
droit. en conséquence ce shunt sera responsable d’une
surcharge des cavités droites. le drainage veineux
pulmonaire anormal a été décrit pour la première fois
par Winslow en 1739 [3]. dans 80–90 % des cas, le rVPaP
lobairesupérieur est associé à une communication
interauriculairede type sinus venosus. d’autres
cardiopathies congénitales peuvent être associées tel
que le rétrécissement mitral et pulmonaire [2].
le retour veineux pulmonaire anormal peut être total ou
partiel. la présentation clinique est totalement
différente. en effet le rVPa total se révèle à l’âge
néonatal par une détresse respiratoire aigue associée à
une défaillance circulatoire. alors que le rVPa partiel
peut rester longtemps méconnu. dans cet article nous
rapportons   deux observations de patients ayant un
rVPaP diagnostiqué pendant l’enfance dans un cas et à
un âge adulte dans un cas.
l’âge moyen de découverte est variable. selon les cas
rapportés dans la littérature, ceci varie de 19 à 83 ans
avec une prédominance féminine [4,5]. la
symptomatologie dépend du nombre des segments

concernés, des sites de connexion, ainsi que la présence
ou pas d’autres anomalies vasculaires pulmonaires ou
des malformations cardiaques associées [6]. le drainage
du lobe supérieur droit par sa veine pulmonaire
directement dans la veine cave supérieure est le type le
plus fréquent des rVPa partiel (rVPaP)[2]. dans le rVPaP
gauche, la veine anormale se jette généralement dans le
tronc veineux innominé via une veine verticale
anormale. la symptomatologie clinique est variable. les
patients ayant un rVPaP peuvent rester asymptomatique
pendantlongtemps ou développerune dyspnée
d’aggravation progressive comme c’est le cas de l’unde
nos patients.   une insuffisance cardiaque droite, des
infections broncho-pulmonaires à répétition ou bien une
hémoptysie compliquant une hypertension artérielle
pulmonairepeuvent être des circonstances de
découverte du rVPaP [7].
le diagnostic positif est suspecté par l’eTT en montrant
une dilatation des cavités droites, un hyperdébit
pulmonaire, et rarement, on visualise le collecteur au
doppler couleur en rétro og. le cathétérisme cardiaque
droit permet mesurer les saturations en oxygène en
particulier au niveau de la veine anormale[8] et donc de
déterminer le rapport du débit  :  pulmonaire / débit
systémique.  un rapport supérieur à 1,5 permet de
conclure que le shunt est significatif.
la confirmation du diagnostic est faite sur les données
de l’angioscanner ou de l’angioirM (imagerie par
résonance magnétique) cardiaque en permettant une
caractérisation précise de l’anatomie cardiaque y
compris le drainage veineux pulmonaire [9]. l’irM
cardiaque permet aussi de mieux évaluer la taille et la
fonction systolique du ventricule droit [10].
il existe plusieurs variantes anatomiques, en effet Marom
et al. [11] ont montré que le drainage veineux droit était
plus variable que le gauche et qu’un quart des patients
qui ont un rVPa avait plus de deux ostia veineux du côté
droit. Habituellement, lorsqu’il y a des variantes
anatomiques, le retour veineux pulmonaire droit est plus
complexe et possède une ou plusieurs veines accessoires
[12]. la veine accessoire a sa propre jonction veineuse
auriculo-pulmonaire séparée des veines pulmonaires
supérieure et inférieure et est généralement plus petite
[13]. Pour cela une étude anatomique précise au scanner
ou à l’irM avec reconstruction est nécessaire.
Concernant le traitement des rVPaP, l’abstention
chirurgicale est la règle chez les patients
asymptomatiques ayant un rVPa partiel isolé avec un
shunt gauche droit non significatif et une bonne fonction
systolique du ventricule droit [8]. généralement ces
patients ont une seule veine pulmonaire qui se draine
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Figure 3 : Angioscanner thoracique (coupe de profil)
montrant un RVPA partiel lobaire supérieur droit



dans une veine systémique [3]. Ces patients doivent être
suivis régulièrement. l’indication chirurgicale est
formelle lorsque les patients sont symptomatiques, en
cas de surcharge du ventricule droit ou bien si le débit
pulmonaire/débit systémique mesuré au cathétérisme
droit est supérieur à 1,5. Bien entendu en l’absence
d’une hypertension artérielle pulmonaire fixée [3,8,13-
15]. la chirurgie consiste en une anastomose de la veine
pulmonaire à l’og et une fermeture de la Cia (si elle
existe). les résultats à long terme sont satisfaisants sauf
en cas du syndrome de cimterre où le taux de
complications est élevé [8].
les patients ayant un shunt continu gauche-droite non
significatif, vont avoir un remodelage vasculaire
pulmonaire en continu ce qui va entrainer une
augmentation ultérieure des résistances vasculaires
pulmonaires (rVP)et le développement d’une
hypertension pulmonaire. les sociétés savantes ont
proposé un seuil de 4,6 Wu (8 Wu/m2) pour la correction
des cardiopathies congénitales avec des shunts
systémico-pulmonaires [8, 16,17]. les vasodilatateurs

pulmonaires peuvent être considérés comme un pont
vers la chirurgie, mais cette approche est en cours
d’exploration. Chez les patients ayant une indication de
réparation chirurgicale de rVPaP, les sociétés savantes
recommandent une pression artérielle pulmonaire
systolique qui doit être < 50 % de la pression systémique
et une rVP< 1/3 de la résistance vasculaire systémique
[8,18].

conclusIon

le rVPa partiel est une cardiopathie congénitale rare,
qui reste longtemps méconnu et se peut se révéler à
l’âge adulte. le diagnostic est suspecté à l’eTT devant
des cavités droites dilatées souvent isolées. une Cia type
sinus venosus en est fréquemment associée. le
diagnostic est confirmé par l’angioscanner ou l’angioirM
cardiaque.  la stratégie thérapeutique va dépendre de la
symptomatologie clinique, de l’anatomie et donc du
retentissement hémodynamique.
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