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Scleroderma	
  Lung	
  
Disease	
  

	
  Why	
  considering	
  	
  
transplanta2on	
  ?	
  



	
  	
  	
  Pulmonary	
  involvement	
  is	
  the	
  major	
  cause	
  of	
  death	
  in	
  SSc	
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Pulmonary	
  involvement	
  in	
  SSc	
  

NSIP	
  >>	
  UIP	
  

PAH	
  

8-­‐12%	
  of	
  SSc	
  pa3ents	
  
Limited	
  form	
  
	
  
Screening	
  program	
  by	
  echo	
  
Diagnosis	
  by	
  RHC	
  

ILD	
  

>	
  70%	
  of	
  SSc	
  pa3ents	
  at	
  autopsy	
  
Diffuse	
  form	
  
An3	
  topoisomerase	
  I	
  
	
  
PFT’s/year	
  
HRCT/2years	
  

mPAP	
  >	
  20	
  
PWP	
  ≤	
  15	
  

PH-­‐ILD	
  



Pulmonary	
  Hypertension	
  

Le^	
  heart	
  disease	
  –	
  gp	
  2	
  

Respiratory	
  disease	
  –	
  gp	
  3	
  

Simonneau G, et al. J Am Coll Cardiol 2013 24;62:D34-41  

Updated	
  classifica3on	
  of	
  	
  
Pulmonary	
  Hypertension	
  Spectrum	
  of	
  pulmonary	
  hypertension	
  in	
  SSc	
  

Mul3factorial	
  /	
  	
  
Unclear	
  –	
  gp	
  5	
  

PAH	
  –	
  gp	
  1	
  

CTE	
  –	
  gp	
  4	
   PH-­‐ILD	
  

CPFE	
  

PVOD	
  
PAH	
  



§  Pronounced	
  inflammatory	
  response	
  
§  Comorbidi3es	
  (age,	
  myocardial	
  &	
  muskuloskeletal	
  involvement,	
  PVOD,	
  ILD)	
  
§  Reliability	
  of	
  current	
  evalua3on	
  tool	
  (6-­‐min	
  WT)	
  	
   Le	
  Pavec	
  J	
  et	
  al.	
  Am	
  J	
  Respir	
  Crit	
  Care	
  Med	
  2010	
  



Pulmonary	
  Hypertension	
  in	
  SSc	
  with	
  ILD	
  
§  Criteria favouring group 1 §  Criteria favouring group 3 

§  Normal	
  or	
  mildly	
  impaired	
  
§  FVC	
  >	
  70%	
  predicted	
  	
  

§  Absence	
  of	
  or	
  only	
  modest	
  (<20%)	
  airway	
  or	
  
parenchymal	
  abnormali/es	
  on	
  high-­‐resolu/on	
  CT	
  
scan	
  

§  Moderate	
  to	
  very	
  severe	
  impairment	
  
§  FVC	
  <	
  70%	
  predicted	
  

§  Characteris/c	
  airway	
  and	
  /	
  or	
  parenchymal	
  
abnormali/es	
  (>20%)	
  on	
  high-­‐resolu/on	
  CT	
  scan	
  

Mild/no	
  ILD	
   Moderate	
  ILD	
   Severe	
  ILD	
  



Frequency	
  of	
  PH-­‐ILD	
  in	
  SSc	
  

§  Among	
  SSc	
  popula3on	
  of	
  unselected	
  pa3ents	
  
Steen	
  et	
  al,	
  J	
  Rheumatol	
  2007	
  	
  (833	
  SSc)	
  :	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  8%	
  (FVC<55%,	
  RHC	
  or	
  echo)	
  
Launay	
  et	
  al,	
  J	
  Rheumatol	
  2007	
  	
  (197	
  SSc)	
  :	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  5%	
  (FVC<70%,	
  RHC)	
  	
  
Avouac	
  et	
  al,	
  J	
  Rheumatol	
  2010	
  	
  (1165	
  SSc)	
  :	
  	
  	
  	
  	
  	
  2%	
  (FVC<70%,	
  RHC	
  
	
  
§  Among	
  SSc	
  pa3ents	
  with	
  ILD	
  
Chang	
  et	
  al,	
  J	
  Rheumatol	
  2003	
  (619	
  SSc)	
  :	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  22%	
  (65%<FVC<55%,	
  echo	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  30%	
  (50%≤FVC≤64%,	
  echo)	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  47%	
  (FVC<50%,echo)	
  
	
  
§  Among	
  SSc	
  pa3ents	
  with	
  PH	
  
Condliffe	
  et	
  al,	
  AJRCCM	
  2009	
  (315	
  SSc)	
  :	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  18%	
  (60%<FVC,	
  RHC)	
  



Impact	
  of	
  PH-­‐ILD	
  on	
  prognosis	
  (1)	
  

Mathai SC, et al. Arthritis Rheum 2009; 60:569-77. Launay D, et al. Chest 2011; 140:1016-24. 

Lefevre G, et al. Arthritis Rheum 2013; 65:2012-23. 



Impact	
  of	
  PH-­‐ILD	
  on	
  prognosis	
  (2)	
  

Le	
  Pavec	
  J	
  et	
  al,	
  Arthri2s	
  Rheum	
  2011;	
  63:2456-­‐64	
  



Spectrum	
  of	
  pulmonary	
  hypertension	
  in	
  SSc	
  

Le^	
  heart	
  disease	
  –	
  gp	
  2	
  

Respiratory	
  disease	
  –	
  gp	
  3	
  

Simonneau G, et al. J Am Coll Cardiol 2013 
24;62:D34-41  

PAH	
  –	
  gp	
  1	
  

CTE	
  –	
  gp	
  4	
  

PVOD	
  PAH	
  

PH-­‐ILD	
  

CPFE	
  



PVOD	
  in	
  SSc	
  

Dorfmüller	
  P	
  et	
  al,	
  Hum	
  Pathol	
  2007;	
  38:893-­‐902	
  

75%	
  CTD	
  pa3ents	
  
with	
  veins	
  involvement	
  vs	
  17%	
  in	
  non	
  CTD	
  pa3ents	
  

Günther	
  S	
  et	
  al,	
  Arthri2s	
  Rheum	
  2012;	
  64:2995-­‐3005	
  
50%	
  CTD	
  pa3ents	
  with	
  ≥	
  2	
  PVOD	
  signs	
  had	
  pulmonary	
  edema	
  under	
  PAH-­‐specific	
  
therapies	
  
	
  



Coon	
  V	
  et	
  al,	
  Eur	
  Respir	
  J	
  2005;26:586-­‐93	
  	
  

CPFE	
  with	
  PH	
  

Coon	
  V	
  et	
  al,	
  Arthrit	
  Rheum	
  2011;	
  63:295-­‐304	
  

All	
  SSc	
  pa3ents	
  who	
  underwent	
  RHC	
  had	
  PH	
  

Coon	
  V,	
  Le	
  Pavec	
  J	
  et	
  al,	
  Eur	
  Respir	
  J	
  2010;	
  
35:105-­‐111	
  



Scleroderma	
  Lung	
  
Disease	
  

	
  Why	
  NOT	
  considering	
  	
  
transplanta2on	
  ?	
  



Mul3systemic	
  disease	
  

Renal	
  Disease	
  
SRC	
  

Musculoskeletal	
  
disease	
  
Arthralgia	
  
Inflammatory	
  arthi/s	
  
Flexion	
  contractures	
  
Myosi/s/myospathy	
  

	
  
	
  
	
  

Skin/	
  
Digital	
  vasculopathy	
  
Skin	
  sclerosis	
  
Digital	
  ulcers	
  
RP	
  

GI	
  Disease	
  
Reflux	
  dysphagia	
  
Gastroparesis	
  
Malabsorp/on	
  	
  

	
  
Cardiac	
  disease	
  
Myocardial	
  fibrosis	
  
Arythmia	
  
Cardiomyopathy	
  
Pericarda/s	
  

	
  	
  



Outcomes	
  in	
  lung	
  transplanta3on	
  in	
  SSc	
  

Soole	
  PD	
  et	
  al.	
  Transplanta2on	
  2013.	
  	
  

Schachna	
  L	
  et	
  al.	
  Arthri2s	
  Rheum	
  2006.	
  	
   Miele	
  CH	
  et	
  al.	
  Ann	
  Am	
  Thorac	
  Soc	
  2016.	
  	
  

Crespo	
  MM	
  et	
  al.	
  Ann	
  Am	
  Thorac	
  Soc	
  2016.	
  	
  

SSc,	
  n	
  =	
  72	
  
(PH	
  31%)	
  
	
  
ILD,	
  n	
  =	
  311	
  

SSc,	
  n	
  =	
  23	
  (PVR	
  650)	
  
ILD,	
  n	
  =	
  46	
  

SSc,	
  n	
  =	
  11	
  
(mPAP	
  33)	
  
	
  
ILD,	
  n	
  =	
  23	
  
IPAH,	
  n	
  =	
  14	
  

SSc,	
  n	
  =	
  35	
  
(PVR	
  380)	
  
	
  
ILD,	
  n	
  =	
  264	
  
non	
  SSc,	
  n	
  =	
  67	
  
Matched,	
  n	
  =	
  109	
  



Lung	
  transplanta3on	
  for	
  SSc	
  Lung	
  Disease:	
  an	
  
Interna3onal	
  Mul3center	
  Observa3onal	
  Cohort	
  Study	
  

.	
   .	
  
.	
  
.	
  

.	
  .	
  .	
  .	
   .	
  

.	
  

.	
  .	
  
Plessis	
  Robinson,	
  n	
  =	
  25	
  
Hanovre,	
  n	
  =	
  20	
  
Gothenburg,	
  n=	
  10	
  
Paris,	
  n	
  =	
  7	
  
Suresnes,	
  n	
  =	
  5	
  
Toulouse,	
  n	
  =	
  5	
  
Strasbourg,	
  n	
  =	
  5	
  
Marseille,	
  n	
  =	
  4	
  
Newcastle,	
  n	
  =	
  3	
  
Copenhague,	
  n	
  =	
  3	
  
Oslo,	
  n	
  =	
  1	
  
Grenoble,	
  n	
  =	
  1	
  
Bruxelles,	
  n	
  =	
  1	
  

§  Mul3center	
  retrospec3ve	
  
§  Clinical	
  phenotypes	
  ILD	
  /	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  PAH	
  /	
  PH-­‐ILD	
  /	
  PVOD	
  /	
  CPFE	
  
§  Comorbidi3es	
  incl	
  GER,	
  Le^	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Heart	
  &	
  renal	
  diseases	
  
§  Prognos3c	
  factors	
  /	
  Survival	
  
§  Post	
  transplant	
  evolu3on	
  :	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  pulmonary	
  &	
  renal	
  func3ons,	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  digital	
  injuries	
  



Lung	
  transplanta3on	
  for	
  SSc	
  Lung	
  Disease:	
  an	
  
Interna3onal	
  Mul3center	
  Observa3onal	
  Cohort	
  Study	
  

Pradere	
  P	
  et	
  al.	
  JHLT	
  2018;37:	
  903-­‐11.	
  	
  

§  Higher	
  severity	
  in	
  PAH	
  
pa3ents	
  according	
  to	
  
§  Number	
  of	
  HLT	
  
§  High	
  emergency	
  tranplant	
  
§  In-­‐hospital	
  mortality	
  



Lung	
  transplanta3on	
  for	
  SSc	
  Lung	
  Disease:	
  an	
  
Interna3onal	
  Mul3center	
  Observa3onal	
  Cohort	
  Study	
  

Pradere	
  P	
  et	
  al.	
  JHLT	
  2018;37:	
  903-­‐11.	
  	
  

§  Higher	
  severity	
  in	
  PAH	
  
(RVP)	
  

§  UIP	
  most	
  frequent	
  CT	
  
pasern	
  

§  PVOD	
  in	
  75%	
  of	
  PAH	
  
pa3ents	
  



Lung	
  transplanta3on	
  for	
  SSc	
  Lung	
  Disease:	
  an	
  
Interna3onal	
  Mul3center	
  Observa3onal	
  Cohort	
  Study	
  

ILD-­‐PH,	
  n	
  =	
  40	
  

ILD,	
  n	
  =	
  30	
  

PAH,	
  n	
  =	
  20	
  

Survival	
  rates	
  were	
  70,	
  50,	
  and	
  43%	
  in	
  PAH,	
  93%,	
  76%,	
  and	
  60%	
  in	
  	
  ILD	
  
and	
  79,	
  75	
  and	
  71	
  %	
  in	
  ILD-­‐PH	
  pa3ents	
  at	
  1,	
  3	
  and	
  5	
  years	
  respec3vely,	
  
Logrank	
  P	
  =	
  0.14	
  
	
  
	
  

Survival	
  rates	
  were	
  80%,	
  68%,	
  and	
  59%	
  at	
  1,	
  3,	
  and	
  	
  
5	
  years,	
  respec3vely.	
  	
  
	
  

§  Mean	
  follow-­‐up	
  42	
  months	
  (0.1	
  –	
  194	
  months)	
  
§  Nearly	
  half	
  the	
  deaths	
  (16	
  of	
  39	
  pa3ents	
  [41%])	
  were	
  asributed	
  to	
  respiratory	
  failure	
  due	
  to	
  CLAD	
  (n=8),	
  pneumonia	
  (n=7),	
  or	
  

primary	
  gra^	
  dysfunc3on	
  (n=1)	
  
§  Other	
  causes	
  included	
  sep3c	
  shock	
  (n=4),	
  mul3ple	
  organ	
  failure	
  (n=3),	
  cancer	
  (n=3),	
  stroke	
  (n=2),	
  colon	
  perfora3on	
  (n=1),	
  le^	
  heart	
  

failure	
  (n=1),	
  bronchial	
  complica3ons	
  (n=1),	
  and	
  sudden	
  death	
  (n=1)	
  	
  	
  



Sex/PAH Hazard Ratio  95 Confidence Interval p value 

Male without PAH* 1.00 0.50 – 3.38 0.59 

Male with PAH                                  0.00 0.00 – 0.00 0.01 

Female without PAH 1.51 0.66 – 3.45 0.33 

Female with PAH 3.01 1.27 – 7.15 0.01 

Univariate	
  analysis	
  



Myocardial	
  lesions	
  from	
  HLT	
  

Coronary	
  	
  
atherosclerosis	
  

Myocardial	
  	
  
Fibrosis	
  

Myocardial	
  	
  
inflamma3on	
   Other##	
   Female	
  

Pa3ent	
  1	
   +++	
   +	
   1	
  

Pa3ent	
  2	
   +	
   ++	
   1	
  

Pa3ent	
  3	
   ++	
   ++	
   +	
   1	
  

Pa3ent	
  4	
   +++	
   1	
  

Pa3ent	
  5	
   +	
   +++	
   0	
  

Pa3ent	
  6	
   +	
   +++	
   1	
  

Pa3ent	
  7	
   +	
   +	
   1	
  

Pa3ent	
  8#	
   +	
   0	
  

Pa3ent	
  9#	
   0	
  

#:	
  	
  no	
  data	
  available	
  
##:	
  lipid	
  inclusion	
  

Pradere	
  P	
  et	
  al.	
  JHLT	
  2018;37:	
  903-­‐11.	
  	
  



Oesophagus	
  (&	
  Stomach)	
  in	
  SSc	
  

§  70	
  to	
  90%	
  pa3ents	
  
§  Oesophagus	
  >	
  ano-­‐rectum	
  >	
  small	
  bowel	
  
§  Distal	
  2/3	
  of	
  oesophagus	
  including	
  muscle	
  atrophy,	
  fibrosis	
  and	
  dilata3on	
  
§  50%	
  pa3ents	
  are	
  asymptoma3c	
  



Miele	
  CH,	
  Ann	
  Am	
  Thorac	
  Soc	
  	
  2016	
  

75%	
  oesophageal	
  pHmetry,	
  	
  63%	
  endoscopy,	
  40%	
  manometry,	
  29%	
  all	
  three	
  	
  



Lung	
  transplanta3on	
  for	
  SSc	
  Lung	
  Disease:	
  an	
  
Interna3onal	
  Mul3center	
  Observa3onal	
  Cohort	
  Study	
  

Pradere	
  P	
  et	
  al.	
  JHLT	
  2018;37:	
  903-­‐11.	
  	
  

§  Too	
  many	
  missing	
  data	
  to	
  
conclude	
  



Manometry	
   Peristal3sm	
  =	
  0	
   Peristal3sm	
  =	
  0	
  

GES	
   Normal	
   Normal	
  

CT	
  

Mrs	
  R,	
  34	
  yo	
  Mrs	
  S,	
  33	
  yo	
  

Dilata3on	
  ++	
   Dilata3on	
  ++	
  

Endoscopy	
   Normal	
   Normal	
  

Upper	
  diges3ve	
  tract	
  involvement	
  



Upper	
  diges3ve	
  tract	
  involvement	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  4-­‐month	
  USI	
  stay	
  	
  

BLT	
  Nov	
  16	
   Jejunostomy	
   Gastric	
  PM	
  

Mrs	
  R,	
  34	
  yo	
  



§  Worsening	
  of	
  GERD	
  in	
  15	
  pa3ents,	
  including	
  3	
  with	
  clinically	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  relevant	
  symptoms	
  requiring	
  surgery	
  (n=2)	
  or	
  gastro-­‐intes3nal	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  pacemaker	
  implanta3on	
  (n=1)	
  	
  
§  Gastro-­‐intes3nal	
  bleeding	
  requiring	
  blood	
  transfusion	
  occurred	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  in	
  5	
  pa3ents.	
  	
  
§  Post-­‐transplant	
  renal	
  crisis	
  occurred	
  in	
  8	
  pa3ents.	
  	
  
§  Digital	
  ulcers	
  developed	
  in	
  6	
  pa3ents,	
  including	
  3	
  who	
  required	
  	
  
	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  intravenous	
  vasodilator	
  therapy.	
  	
  

eGFR was 97 ± 5 mL/min at transplantation and 67 ± 5 mL/min 1 year later; P<0.01 by paired t test  

Post	
  transplant	
  SSc	
  manifesta3ons	
  



Weill	
  D	
  et	
  al,	
  JHLT	
  	
  2015	
  

§  NYHA	
  FC	
  III	
  or	
  IV	
  despite	
  a	
  trial	
  of	
  
at	
  least	
  3	
  months	
  of	
  combina3on	
  
therapy,	
  including	
  prostanoids	
  

§  Cardiac	
  index	
  of	
  <	
  2	
  L/min/m2	
  
§  Mean	
  right	
  atrial	
  pressure	
  of	
  >	
  15	
  

mm	
  Hg	
  
§  6-­‐min	
  walk	
  test	
  of	
  <	
  350	
  m	
  
§  Hemoptysis,	
  pericardial	
  effusion,	
  

or	
  signs	
  of	
  progressive	
  right	
  heart	
  
failure	
  

PAH	
  

§  Déclin	
  ≥	
  10%	
  CVF	
  6	
  derniers	
  mois	
  	
  
§  Satura3on	
  <	
  88%	
  ou	
  distance	
  <	
  250	
  

m	
  ou	
  déclin	
  >	
  50	
  m	
  6	
  derniers	
  mois	
  
au	
  T6	
  

§  Déclin	
  de	
  la	
  DLCO	
  ≥	
  15%	
  au	
  cours	
  
des	
  6	
  derniers	
  mois	
  

§  Hypertension	
  pulmonaire	
  
§  Hospitalisa3on	
  pour	
  évènement	
  

respiratoire	
  
	
  

Fibrosis	
  

?	
  

Scleroderma	
  

Référencement	
  précoce	
  
PVOD	
  ++	
  
PH-­‐ILD	
  
CPFE	
  



Pre	
  transplant	
  work-­‐up	
  

§  Esophageal	
  Manometry	
  
§  Gastric	
  emptying	
  study	
  
§  Esophagogastroduodenoscopy	
  

§  Esophagogram	
  and	
  barium	
  
swallow	
  study	
  

§  CT	
  chest	
  to	
  assess	
  the	
  
esophageal	
  diameter	
  

	
  

GI	
  tract	
  
§  Echocardiography	
  
§  Cardiac	
  MRI	
  

§  Myocardial	
  biopsy	
  may	
  be	
  
recommended	
  to	
  confirm	
  
ac/ve	
  inflamma/on	
  	
  

§  Raynaud’s	
  severity	
  /	
  DU	
  
§  UA	
  /	
  pro/en	
  
§  Hematological	
  work-­‐up	
  
§  Immunoglobulin	
  quan/ta/on	
  

§  Eustar	
  ac/vity	
  index	
  score	
  
	
  

LV	
   Other	
  



Proposed	
  specific	
  SSc	
  contraindica3ons	
  

Renal	
  Disease	
  

Musculoskeletal	
  
disease	
  

	
  
	
  
	
  

Digital	
  vasculopathy	
  

GI	
  Disease	
  
	
  

Cardiac	
  disease	
  
	
  	
  

Cau2on	
  in	
  female	
  with	
  PAH	
  	
  
HLT,	
  ECMO…	
  

Cau2on	
  with	
  	
  
eosophageal	
  aperistalsis	
  
LES	
  hypotonia	
  (CI)	
  
gastroparesis	
  (CI)	
  

Launay	
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  Press	
  Med	
  2014;	
  43:e345-­‐63	
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Lung	
  transplanta3on	
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  SSc	
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Interna3onal	
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  Observa3onal	
  Cohort	
  Study	
  



	
  	
  Introduc3on	
  

Hardy	
  JD.	
  The	
  first	
  lung	
  transplant	
  in	
  man	
  	
  
	
  
	
  
	
  

1963	
   1976	
  

40	
  procédures	
  
Survie	
  <	
  2	
  mois	
  

1981	
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CP	
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   Mono	
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ISHLT	
  4	
  Ciclosporine	
  1	
  1ère	
  TP	
  

1:	
  Borel	
  JF,	
  Agents	
  Ac2ons	
  1976	
  
2:	
  Burke	
  CM,	
  Chest	
  1984	
  
3:	
  Cooper	
  JD,	
  	
  J	
  Thorac	
  Cardiovasc	
  Surg	
  1987	
  
4:	
  ISHLT	
  2019	
  



	
  	
  	
  	
  	
  	
  Indica3ons	
  	
  

0	
  

500	
  

1	
  000	
  

1	
  500	
  

2	
  000	
  

2	
  500	
  

3	
  000	
  

3	
  500	
  

4	
  000	
  

N
um

be
r	
  o

f	
  T
ra
ns
pl
an

ts
	
  

Transplant	
  Year	
  

COPD	
   A1ATD	
   CF	
   IIP	
   ILD-­‐not	
  IIP	
   Retransplant	
  

2018 
JHLT. 2018 Oct; 37(10): 1155-1206 

2018 
JHLT. 2018 Oct; 37(10): 1155-1206 



0	
  

25	
  

50	
  

75	
  

100	
  

0	
   1	
   2	
   3	
   4	
   5	
   6	
   7	
   8	
   9	
   10	
   11	
   12	
   13	
   14	
   15	
   16	
   17	
   18	
   19	
   20	
  

Su
rv
iv
al
	
  (%
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Years	
  

A1ATD	
  (N=3,257)	
  	
   CF	
  (N=9,428)	
  	
   COPD	
  (N=19,159)	
  	
  
IIP	
  (N=15,574)	
  	
   ILD-­‐not	
  IIP	
  (N=3,336)	
   IPAH	
  (N=1,944)	
  	
  

Median	
  survival	
  (years):	
  
A1ATD:	
  7.1;	
  CF:	
  9.9;	
  COPD:	
  6.0;	
  IIP:	
  5.2;	
  	
  ILD-­‐not	
  IIP:	
  
6.7;	
  IPAH:	
  7.0.	
  

	
  	
  	
  	
  Survie	
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1999-­‐2008	
  (N=21,664)	
  

2018 
JHLT. 2018 Oct; 37(10): 1155-1206 

2018 
JHLT. 2018 Oct; 37(10): 1155-1206 

Median	
  survival	
  (years):	
  
1990-­‐1998:	
  4.3;	
  Condi3onal=7.1;	
  1999-­‐2008:	
  6.1;	
  
Condi3onal=8.6;	
  2009-­‐6/2016:	
  6.5;	
  Condi3onal=NA	
  

1990-­‐1998	
  vs.	
  1999-­‐2008:	
  p<0.0001;	
  	
  
1990-­‐1998	
  vs.	
  2009-­‐6/2016:	
  p<0.0001;	
  	
  
1999-­‐2008	
  vs.	
  2009-­‐6/2016:	
  p<0.0001	
  



Survie	
  et	
  	
  
Qualité	
  de	
  vie	
  

Dysfon3ons	
  aiguë	
  
et	
  chronique	
  

Toxicité	
  
Médicamenteuse	
  

Complica3ons	
  
Mécaniques	
  

Infec3ons	
  et	
  
Proliféra3ons	
  

	
   	
   	
   	
   	
   	
   	
   	
  Paradigme	
  



Allogra^	
  
perfusion	
  pressure	
  

increases	
  

LV	
  diastolic	
  dyfunc3on	
  
RV	
  dila3on	
  

Paradoxical	
  septum	
  mo3on	
  

LV	
  preload	
  
increases	
  

Lung	
  edema	
  

RV	
  hypertrophy	
  
RV	
  a^erload	
  decreases	
  

	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  	
  Dysfonc3on	
  primaire	
  du	
  greffon	
  et	
  HTAP	
  



RVF	
  PGD 
Threshold	
  RVF?	
  

DLT	
   HLT	
  



Op3miza3on	
  of	
  RV	
  func3on	
  
Preload	
  

op3miza3on	
  
Adequate	
  	
  
perfusion	
  

Ven3latory	
  	
  
support	
  

Decrease	
  	
  
RV	
  a^erload	
  

Low	
  volume	
  loading	
  
Avoid	
  RV	
  overload	
  
Wedge	
  pressure	
  
CVP	
  
Echo	
  
!	
  Extuba3on	
  ++	
  

Norepinephrine	
  
Consider	
  Inotropic	
  	
  
support	
  

Avoid	
  Hypoxemia	
  	
  
and	
  hypercarbia	
  
Inhaled	
  NO	
  
	
  

Protec3ve	
  Strategy	
  
Low	
  3dal	
  volume	
  
Op3mized	
  PEEP	
  
	
  Failure 

ECLS Adapted	
  from	
  Granton	
  J	
  et	
  al	
  Semin	
  Respir	
  Crit	
  Care	
  Med	
  2013	
  	
  	
  

Iden3fy	
  reversible	
  cause	
  of	
  RVF	
  



ECLS	
  3ming	
  in	
  PAH	
  w	
  inotropic	
  sup	
  
Elevated	
  
crea3nine	
  

Low	
  systemic	
  
blood	
  pressure	
  

Increasing	
  inotropic
	
  requirement	
  

Hyponatremia	
  
elevated	
  BNP	
  

Modes	
  of	
  ECLS	
  
PA-­‐LA	
  Novalung	
  

Strenghs	
   Weaknesses	
  

VA-­‐ECMO	
  

Strenghs	
   Weaknesses	
  

Pumpless	
  
Long	
  term	
  bridge	
  
Easy	
  to	
  change	
  
Allow	
  mobiliza3on	
  

General	
  anesthesia	
  
Sternotomy	
  
Normal	
  LV	
  func3on	
  	
  
needed	
  

Local	
  anesthesia	
  
Safe	
  and	
  fast	
  
Awake	
  pa3ent	
  
Low	
  heparin	
  dose	
  

Arterial	
  complica3on	
  
No	
  mobiliza3on	
  
except	
  upper	
  body	
  	
  
cannula2on	
  



Bronchiolite 
Oblitérante 

Atteinte 
infiltrante 

Infections 
DPG 

Rejets aigus 

 
 
 

Complications 
mécaniques 

Contre 
Indications 

 

Critères par 
pathologies 

IS 
AZM 

Photophérèse 
Retransplantation 

Programme  
de 

Super 
Urgence 

Assistance 

Poser l’indication	
  

Comment  
progresser ?	
  

Réhabilitation 
du  

Greffon (EVLP) 



None	
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