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Résumé

Contexte :  La  lymphangioléiomyomatose  pulmonaire  (LAM)  est  une  maladie  rare  touchant  les
femmes,  caractérisée  par  de  multiples  kystes  pulmonaires  pouvant  entraîner  une  insuffisance
respiratoire  et  de  fréquents  pneumothorax  (PT).  Les  voyages  aériens  pourraient  augmenter  le
risque  de  PT  dans  la  LAM  en  favorisant  la  rupture  de  kystes  sous-pleuraux  induite  par  des
changements de pression atmosphérique dans la cabine de l’avion. Pour déterminer si les voyages
aériens  augmentent  le  risque  de  PT,  nous  avons  réalisé  une  enquête  auprès  d’associations
européennes de patientes. Un PT lié à un vol aérien a été défini comme survenant dans les 30 jours
après le vol.

Résultats :  145  femmes  ont  rapporté  207  PT.  Chez  128  patientes  dont  les  données  étaient
disponibles, l’incidence annuelle de PT était de 8% à partir des premiers symptômes de LAM, et de
5% à partir du diagnostic de la maladie, comparé à 0,006% dans la population générale féminine.
Après  une  pleurodèse  chirurgicale  ou  chimique,  la  probabilité  de  ne  plus  avoir  de  PT  était
respectivement de 82, 68 et 59 % après 1, 5 et 10 ans, alors qu’en l’absence de pleurodèse, cette
probabilité n’était que de 55, 46 et 39% pour les mêmes délais. 70 patientes dont les données
détaillées étaient disponibles ont fait 178 voyages en avion. 5 patientes ont présenté 6 PT liés à un
voyage aérien. L’incidence de PT depuis les premiers symptômes de LAM étaient significativement
plus élevée durant les 30 jours suivant un vol (22%) que lors de périodes sans déplacements en
avion (6%, risque relatif 3,58, intervalle de confiance 1,40-7,45).

Conclusions :  L’incidence  de  PT  dans  la  LAM  est  environ  1000  fois  supérieure  à  celle  de  la
population  générale  féminine,  et  elle  est  encore  multipliée  par  3  après  un  voyage  aérien.  La
pleurodèse chirurgicale ou chimique réduit partiellement le risque de PT dans la LAM.

Introduction

La  lymphangioléiomyomatose  pulmonaire  (LAM)  est  une  maladie  rare  touchant  presque
exclusivement  des  femmes  en  âge  de  reproduction.  Elle  est  caractérisée  par  une  prolifération
anormale de cellules musculaires lisses (cellules LAM) dans les poumons et le système lymphatique,
et  est  considérée  comme  une  tumeur  métastatique  de  bas  grade  (1-5).  Dans  les  poumons,  la
prolifération de cellules LAM entraîne le développement de multiples kystes à parois minces et à la
destruction  progressive  du  parenchyme,  ce  qui  provoque  une  dyspnée,  un  trouble  ventilatoire
obstructif, une diminution du coefficient de transfert du monoxyde de carbone, et une hypoxémie (6-
10). Une autre caractéristique typique de la LAM est la survenue fréquente de pneumothorax (PT),
qui touchent plus de la moitié des patientes durant leur maladie, avec de fréquentes rechutes (6-9).

Les voyages aériens sont une source de préoccupation pour les patientes atteintes de LAM (11).
Durant les vols commerciaux, l’altitude de croisière varie entre 4’534 et 14’630 m, et la cabine de
l’avion est pressurisée à environ 565 mmHg (ce qui correspond environ à la pression atmosphérique
qui règne à une altitude de 2438 m). La baisse de pression partielle d’oxygène qui en résulte peut
aggraver  une  hypoxémie  préexistante  chez  des  patients  souffrant  d’insuffisance  respiratoire.  En
outre, conformément à la loi de Boyle, lorsque la pression barométrique diminue durant l’ascension,
l’air piégé dans un espace clos tel qu’un kyste pulmonaire peut augmenter son volume initial de 30%
et conduire à une distension et une rupture, provoquant ainsi un PT (12-14). La survenue d’un PT
durant un vol peut avoir de graves conséquences pour les patients à fonction pulmonaire diminuée,



et le traitement dans ces circonstances peut être retardé. Dans 2 enquêtes rétrospectives étudiant la
question des voyages aériens dans la LAM, la fréquence de PT après un voyage aérien a été estimé à
respectivement 2,2% et 1,1% par vol (11-15). Toutefois, ces études n’ont pas déterminé si le voyage
aérien constituait en lui-même un facteur de risque de PT.

Pour étudier cette question, nous avons réalisé une enquête parmi des patientes atteintes de LAM
dans divers pays européens. Les objectifs principaux étaient de calculer l’incidence annuelle de PT
dans la LAM, et de déterminer si le voyage aérien augmente le risque de PT chez ces patientes.

Méthodes

Les patientes atteintes de LAM ont été recrutées par le biais d’associations de patientes en France,
Allemagne, Italie, Espagne, et Royaume-Uni, et grâce à un registre de maladies pulmonaires rares en
Suisse. Des patientes isolées d’autres pays ont également été incluses sur une base individuelle. Les
données ont été collectées au moyen d’un questionnaire, disponible dans la langue de chaque pays.
Les participantes ont donné leur consentement éclairé à cette recherche.

Collecte des données

Les patientes ont été priées de fournir des informations détaillées relatives à la date des premiers
symptômes de LAM, la date du diagnostic, leur volume expiré maximal par seconde (VEMS) actuel s’il
était  connu,  ainsi  que la  date d’une éventuelle transplantation pulmonaire.  On leur a également
demandé de rapporter en détail chaque épisode de PT survenu depuis les premiers symptômes de
LAM,  avec  la  date  du  PT,  le  côté  atteint,  et  le  traitement  reçu  selon  des  catégories  pré-
définies (résolution  spontanée,  aspiration  à  l’aiguille,  drainage  pleural,  ou  encore  pleurodèse
chirurgicale ou chimique). Les patientes ont également été incitées à rapporter le plus précisément
possible les 4 premiers voyages aériens survenus depuis le début des symptômes de LAM, y compris
la date, les lieux de départ et de destination, et la survenue éventuelle d’un PT durant ou après le vol,
en précisant si le PT était survenu sur un poumon précédemment traité pour PT. L’association France
Lymphangioléiomyomatose (FLAM) a collecté et saisi les données dans un fichier informatique. Une
base de données anonymisée a été transmise aux investigateurs. Les patientes identifiées comme
ayant eu un PT moins de 30 jours après un voyage aérien ont reçu un second questionnaire pour
s’assurer que leur PT avait été diagnostiqué par un médecin et par radiographie thoracique, et pour
préciser les dates des PT et des vols aériens, ainsi que les traitements reçus.

Analyse des données

Dans  une  première  série  d’analyses,  nous  avons  déterminé  l’incidence  globale  des  PT  dans  la
population étudiée. Le début de la période à risque de PT a été défini comme celui de l’apparition des
premiers symptômes de LAM puis, dans une autre analyse, celui de la date du diagnostic de LAM. La
fin  de  la  période  à  risque  de  PT  a  été  définie  comme  la  date  de  fin  de  l’enquête.  (Les  choix
scientifiques et statistiques retenus par les auteurs peuvent être consultés dans le texte original en
ligne).

Une deuxième série d’analyses a cherché à déterminer si la pleurodèse réduisait le risque de PT dans
la population étudiée. Pour cela, nous avons comparé le taux de récidive de PT après traitement
(résolution spontanée, aspiration à l’aiguille, drainage pleural) et après une pleurodèse chirurgicale
ou médicale à la suite d’un premier épisode de PT. Chaque poumon a été considéré de manière
indépendante. Ont été retirées de l’analyse les patientes pour lesquelles il manquait des données,
notamment la date ou le côté atteint, ou celles qui n’avaient jamais souffert de PT.

Une troisième série d'analyses visait à déterminer si les voyages aériens augmentent le risque de PT
dans la  LAM. Arbitrairement,  avant le début de l’étude, il  a été fixé qu’un PT était  lié  au vol  s’il



survenait jusqu’à 30 jours après le voyage aérien. Bien que la rupture de kyste due aux variations de
pression barométrique survienne vraisemblablement durant le voyage, le PT qui en résulte, c’est-à-
dire la fuite d’une quantité significative d’air à partir de ce kyste jusque dans la cavité pleurale, peut
prendre un certain temps, comme suggéré dans une autre maladie kystique pulmonaire, le syndrome
de Birt-Hogg-Dubé (BHD) (17). Dans le BHD, un intervalle allant jusqu’à 30 jours a en effet aussi été
observé dans les cas de PT survenant après un voyage aérien (18). Il a aussi été tenu compte du fait
qu’une  patiente  souffrant  de  symptômes  respiratoires  modérés  pouvait  ne  consulter  qu’après
plusieurs jours. Compte-tenu de précédentes études (19) et de nos propres observations (cf. plus bas)
montrant que la pleurodèse n’était que partiellement efficace à réduire le risque de PT, les poumons
traités par pleurodèse ont été considérés comme étant toujours à risque de PT.

Le voyage aérien a été défini comme comportant un trajet aller et un trajet retour, chacun pouvant
impliquer  une  ou  plusieurs  escales,  c’est-à-dire  plusieurs  épisodes  d’ascension  et  descente.
L’intervalle entre l’aller et le retour n’a pas été relevé, mais les statistiques européennes montrent
que 94% des voyages durent moins de 14 jours (21). Ainsi, un délai de 30 jours après le trajet aller
semblait approprié pour étudier la survenue d’un PT.

Pour déterminer si le voyage aérien augmente le risque de PT, nous avons comparé l’incidence de PT
durant les 30 jours suivant un vol à l’incidence de PT durant les autres périodes, c’est-à-dire avant le
voyage, et plus d’un mois après le voyage (22).

Résultats

Population étudiée

145  formulaires  remplis  étaient  disponibles.  Tous  les  patients  étaient  des  femmes provenant  de
France  (31,7%),  Allemagne  (23,4%),  Royaume-Uni  (17,2%),  Italie  (15,2%),  Espagne  (5,5%),  Suisse
(4,1%),  Autriche  (0,7%),  Belgique  (0,7%),  Irlande  (0,7%)  et  Turquie  (0,7%).  Le  taux  de  réponses,
disponible pour l’association française FLAM, était de 51%. L’âge moyen au moment de l’enquête était
de 47 (±12) ans. L’âge moyen lors des premiers symptômes attribuables à la LAM était de 36 (±11)
ans, et il était de 41 (±11) ans lors du diagnostic. Le VEMS moyen au moment de l’enquête était à 58%
(±24) du prédit.

Incidence du pneumothorax dans la LAM

Parmi les 145 patientes, la date d’apparition des premiers symptômes de LAM était manquante pour
6 d’entre elles,  et  11 avaient  une ou plusieurs  dates  de PT manquantes.  Chez les 128 patientes
restantes, la durée moyenne de suivi depuis l’apparition des premiers symptômes de LAM était de
11,4 ans, et la durée de suivi cumulée de 1454 patients-années. La durée moyenne de suivi à partir
du diagnostic de LAM était de 6,4 ans, avec une durée de suivi cumulée de 817 patients-années.

Les 145 patientes ont rapporté un total de 207 PT. 83 patientes (57%) avaient eu au moins un PT, et
56 (39%) en avaient eu 2 ou plus. Parmi les 137 patientes pour lesquelles le côté affecté par chaque
PT était déterminé, le nombre moyen de PT par poumon était de 1,8.

Pour les 128 patientes avec des données disponibles, le taux d’incidence annuel de PT depuis les
premiers symptômes de LAM et depuis le diagnostic de la maladie, a été analysé au moyen de trois
modèles statistiques. Comme le nombre de PT variait grandement selon les patientes, il est apparu
que le troisième modèle paraissait le plus approprié. Avec ce modèle, le taux d’incidence annuel de
PT était de 8% depuis les premiers symptômes de LAM et 5% depuis le diagnostic. Les deux autres
modèles montraient des taux plus élevés.



Efficacité de la pleurodèse dans la prévention des récidives de PT

La probabilité de ne pas avoir de récidive de PT en l’absence de pleurodèse était de 55% après une
année,  46% après  5  ans,  et  39% après  10  ans,  après  le  PT  initial.  Avec  pleurodèse,  ces  chiffres
s’élevaient respectivement à 82%, 68% et 59%. Aucune différence significative n’a été observée entre
les pleurodèses chimique et chirurgicale. Dans la mesure où l’effet protecteur de la pleurodèse n’était
que partiel, et dans le but de calculer le risque de PT après un voyage aérien, nous avons considéré
qu’un poumon traité par pleurodèse était toujours à risque de récidive de PT.

Risque de pneumothorax après un voyage aérien

Sur les 145 patientes étudiées, 83 (57%) avaient voyagé en avion. La date du vol était manquante
dans 3 cas, et dans 3 autres cas, la date du PT ne figurait pas. Par ailleurs, chez 4 patientes, on ne
connaissait pas le côté affecté par le PT. Enfin, dans un cas, un PT a été signalé le jour même du vol,
mais cet événement n’a pas été pris en compte car tous les voyages aériens (au nombre de 4) et tous
les PT (au nombre de 3) rapportés chez cette patiente étaient datés du 1er janvier, ce qui paraissait
très peu probable. Enfin, pour 4 patientes la date des premiers symptômes était manquante, ou elles
n’ont pas voyagé en avion après les premiers symptômes de LAM. Après élimination de ces 13 cas, il
restait donc une population de 70 patientes pour déterminer le risque de PT associé aux voyages
aériens après les premiers symptômes de LAM. Ces 70 patientes ont rapporté un total de 178 voyages
aériens. En considérant chaque poumon comme une observation indépendante, ce sont donc 140
poumons qui ont effectué au total 356 voyages aériens. Après le diagnostic de LAM, 57 patientes ont
effectué 139 vols, donc 114 poumons ont fait 278 vols.

Dans les 30 jours suivant un vol, 6 PT sont survenus chez 5 patientes (un PT bilatéral est survenu chez
l’une d’entre elles, révélant ainsi la maladie). Pour 4 patientes, il s’agissait du premier PT. Une autre
avait eu 3 PT auparavant, et a eu une rechute de PT du même côté à l’occasion du vol, malgré une
pleurodèse chimique. 3 autres patientes ont mentionné un PT après un vol mais les dates de PT et
voyages aériens n’étant pas concordants, ces PT n’ont pas été pris en compte. Dans l’ensemble, la
fréquence de PT dans les 30 jours après un vol était de 2,8% par patiente et 1,7% par poumon après
les premiers symptômes de LAM. Après le diagnostic de la LAM, la fréquence de PT dans les 30 jours
après un voyage aérien était de 2,2% par patiente et 1,1% par poumon.

L’incidence des PT dans les 30 jours après un vol a été comparée à celle de périodes sans voyage
aérien, depuis les premiers symptômes et depuis le diagnostic de LAM, respectivement. En prenant
les  premiers  symptômes  de  LAM  comme  le  début  de  la  période  à  risque,  une  incidence
significativement augmentée de PT a été observée durant les 30 jours après un voyage aérien (22,3%,
intervalle de confiance 8,9% – 45,3%), en comparaison aux périodes sans vol (6,2%, intervalle de
confiance 5,2% –7,5%), avec un risque relatif de 3,58 (intervalle de confiance 1,4 – 7,45). En prenant
la date du diagnostic de LAM comme début de la  période à risque, l’incidence de PT était  aussi
augmentée durant les 30 jours qui suivaient un voyage en avion (14,3%, intervalle de confiance 3,5%
–  37,0%)  comparés  aux  périodes  sans  vol  (4,4%,  intervalle  de  confiance  3,2%  –  5,9%),  mais  la
différence n’est pas statistiquement significative (risque relatif 3,25 ; intervalle de confiance 0,79 –
8,93). 

Discussion

Dans cette étude, nous avons déterminé pour la première fois l’incidence de PT dans la LAM, qui
s’avère environ 1000 fois supérieure à celle de la population générale féminine. Une autre découverte
est que l’incidence de PT est triplée après un vol comparée à l’incidence basale, suggérant qu’un
voyage  aérien  pourrait  être  un  facteur  de  risque  de  la  survenue  d’un  PT  dans  la  LAM.  Nous



confirmons aussi  des données antérieures montrant que la  pleurodèse est  partiellement efficace
pour réduire le taux de récidive de PT dans la LAM (19). 

Plusieurs études ont montré que 50-80% des patientes atteintes de LAM présentaient un PT au cours
de leur  maladie (6-9),  mais  l’incidence de PT dans la  LAM n’avait  encore jamais  été  déterminée
auparavant. En nous basant sur la grande variation interindividuelle du nombre de PT observée dans
la présente étude, nous avons considéré que le risque de PT serait variable d’une patiente à l’autre et
comme la médiane est plus robuste vis-à-vis des valeurs extrêmes que la moyenne, le modèle 3 a été
considéré comme le plus approprié.  Selon ce modèle, l’incidence de PT dans la LAM était de 8% par
année à partir des premiers symptômes, et de 5% par année à partir du diagnostic. En comparaison,
l’incidence de PT spontané dans la population générale féminine est de 1 à 6 sur 100'000 par année,
ou  0,001%  à  0,006%  (23).  En  utilisant  l’estimation  la  plus  prudente,  l’incidence  de  PT  chez  les
patientes atteintes de LAM est donc environ 1000 fois supérieure à celle de la population générale.

Une seule  enquête rétrospective  avait  précédemment examiné l’efficacité  de la  pleurodèse pour
prévenir la récidive de PT dans la LAM (19). Sur 301 épisodes de premier PT chez 193 patientes, le
taux de récidive était de 66% après traitement conservateur, 27% après pleurodèse chimique et 32%
après pleurodèse chirurgicale (19). Dans la présente étude, nous confirmons que la pleurodèse réduit
significativement le risque de récidive de PT dans la LAM (figure 1 de l’article original). La pleurodèse
chimique et la pleurodèse chirurgicale sont d’efficacité similaire. Cependant, le risque de récidive
après pleurodèse reste bien plus élevé que dans le PT spontané primaire, où le taux de récidive est de
0 à  3,2% après  pleurodèse chirurgicale,  et  2,5  à  10% après  poudrage au talc  (24).  Ces  résultats
montrent que les patientes atteintes de LAM ayant subi une pleurodèse restent à risque de PT après
un voyage aérien, et nous n’avons pas exclu ces cas des analyses statistiques. En effet, parmi les 5
patientes  qui  ont  présenté  un  PT  dans  les  30  jours  après  un  voyage  aérien,  l’une  avait  eu  une
pleurodèse préalable du même côté.

L’incidence  de  PT  à  bord  des  vols  commerciaux  dans la  population générale  est  inconnue,  mais
probablement  très  faible.  Seuls  0,003%  des  passagers  ont  durant  le  vol  un  problème  médical
nécessitant  une intervention urgente (25),  et  le  PT n’est  habituellement pas mentionné dans les
études relatives aux urgences médicales  en vol  (25-27).  Plusieurs  cas de PT survenus en vol  ont
néanmoins  été  rapportés  (14,  25,  28-30).  De  plus,  une  relation  entre  variations  de  pression
atmosphérique et survenue de PT spontanés a été démontrée dans plusieurs études (31-34). Un cas
de PT survenu lors d’une ascension de 350 m dans un ascenseur à grande vitesse a également été
rapporté (35). Chez le personnel de l’US Air Force, l’incidence de PT spontané était de 47/100'000 par
année (36), c’est-à-dire 4 fois plus élevée que dans la marine US (36) ou dans la population générale
masculine  (23).  Dans  leur  ensemble,  ces  données  suggèrent  que  les  variations  de  pression
atmosphérique durant un vol aérien peuvent déclencher un PT. Si ce risque semble très faible dans la
population générale, il peut être plus élevé chez des sujets prédisposés aux PT, tels que les patientes
atteintes de LAM. Il a aussi été montré que les tests de fonctions pulmonaires peuvent être un facteur
déclenchant de PT chez les patientes atteintes de LAM, avec une incidence de 0,02 à 0,04 pour 100
tests  (37),  ce  qui  est  certainement  bien  plus  élevé  que  dans  la  population  générale.  A  notre
connaissance, et malgré l’usage très fréquent de ces tests, seuls trois cas de PT après un test de
fonction pulmonaire sont rapportés dans la littérature (38-40).

Deux études précédentes ont examiné la survenue de PT en lien avec les voyages aériens chez les
patientes atteintes de LAM (11, 15). La première était une enquête parmi des patientes membres de
la LAM Foundation américaine et le registre anglais de la LAM Action ayant voyagé en avion. Le taux
de PT était estimé à 4% par patiente et 2,2% par vol (11). Une autre étude portant sur des patientes
américaines atteintes de LAM qui se rendaient aux National Institutes of Health, le taux de PT était de
2,9% par patiente et 1,1% par vol, comparés à seulement 1,3% par patiente et 0,5% par voyage pour
les déplacements au sol (15). Les taux de PT mis en évidence dans l’étude présentée ici (2,8% par



patiente et 1,7% par poumon et par voyage) concordent avec les données précédentes (11-15) et
renforcent ainsi la validité de nos observations. Toutefois, les études précédentes ne fournissaient
aucune information sur une possible relation causale entre PT et voyage en avion, parce qu’aucune
comparaison n’a été faite entre les patientes ayant voyagé par avion, et celles qui ne volaient pas.

En revanche, et pour la première fois, nous avons comparé l’incidence de PT après un voyage en
avion à l’incidence basale dans la LAM, afin de quantifier le risque imputable au vol aérien. Nous
avons observé que l’incidence de PT dans un délai de 30 jours après un vol était 3 fois plus élevée en
comparaison aux périodes sans voyage en avion (22% comparé à 6% par année, soit un rapport de
risque significatif de 3,58) en prenant la date des premiers symptômes comme début de la période à
risque. Un risque similaire a été observé en prenant la date du diagnostic pour définir le début de la
période à risque (14% contre 4% par année, rapport de risque de 3,25), même si la différence n’était
pas  statistiquement  significative  en  raison  du  plus  faible  nombre  de  patientes.  Nous  pensons
cependant que la date des premiers symptômes de LAM est plus pertinente que la date du diagnostic
pour définir la période à risque dans la LAM, puisqu’un PT est le premier symptôme de LAM dans la
moitié des cas, et que le diagnostic est souvent retardé de plusieurs années (6-7). En effet, dans la
présente étude, l’âge moyen lors des premiers symptômes était de 36 ans, alors que l’âge moyen au
diagnostic était de 41 ans. Ignorer la période située entre les premiers symptômes et le diagnostic
aurait donc conduit à méconnaître un intervalle durant lequel les patientes sont déjà exposée au
risque de PT et à sous-estimer le nombre d’événements. Dans l’ensemble, nos observations suggèrent
pour  la  première  fois  que  le  voyage  aérien  en  lui-même  pourrait  être  un  facteur  de  risque  de
survenue de PT dans la LAM.

Les directives 2010 de la Société Respiratoire Européenne sur la LAM ont fourni des recommandations
relatives  aux  voyages en avion (41).  Les  patientes  atteintes  de LAM et  ayant  des  manifestations
respiratoires légères n’ont pas été découragées de voyager en avion, à moins d’avoir de nouveaux
symptômes respiratoires qui n’ont pas encore été évalués par un médecin. Les patientes ayant un PT
connu non traité ou traité depuis moins d’un mois, ont été incitées à renoncer à un voyage aérien.
Nous  estimons  qu’il  n’y  a  pas  lieu  de  changer  ces  recommandations,  puisque  le  risque
supplémentaire de PT lié au voyage aérien est bien plus faible que le risque général pour les patientes
atteintes de LAM. Toutefois, les patientes devraient être informées de ce risque supplémentaire.

Récemment, Johannesma et al.  ont évalué par questionnaires le risque de PT spontané chez des
patients  atteints  du  syndrome  de  Birt-Hogg-Dubé  (BHD),  une  maladie  génétique  autosomique
provoquant des lésions cutanées, des tumeurs rénales et des kystes pulmonaires (11, 15, 15). Sur 145
patients ayant voyagé en avion, 13 ont présenté un PT confirmé par examen radiologique moins d’un
mois après le vol. Le risque était de 0,63% par vol, c’est-à-dire plus faible que dans la LAM (11, 15, 18,
et l’étude présente). De manière concordante, la fréquence de PT au cours du BHD (35-38%) est plus
faible que dans la LAM (50-80%) (6-9, 19, 37, 42, 43), une différence qui pourrait être expliquée par
un nombre moins élevé de kystes pulmonaires, ou des kystes moins enclins à se rompre (18).

Cette étude a plusieurs points forts.  Nous avons étudié une cohorte relativement importante de
patientes atteintes de LAM issues de divers pays. Nous avons considéré chaque poumon comme une
observation indépendante, ce qui a permis de prendre en compte des situations particulières, comme
un PT bilatéral. L’analyse a été limitée aux cas parfaitement documentés, en excluant les données
partielles ou douteuses, même si un PT était évoqué sous forme de commentaire libre dans les 30
jours suivant un voyage en avion. En optant pour un intervalle de 30 jours après le vol, nous avons
pris  en compte le  fait  que la survenue d’un PT et son diagnostic,  peuvent être retardés,  comme
rapporté précédemment (17).

Ce travail  a  aussi  quelques limites.  Comme il  s’agissait  d’une enquête auprès  de patientes,  nous
n’avons pas vérifié  la  précision du diagnostic.  Cependant,  comme les patientes étaient membres



d’associations LAM, nous avons admis que ce diagnostic était correct dans tous les cas. Comme les
participantes  à  cette  étude  n’avaient  pas  de  formation  médicale,  on  pourrait  arguer  qu’elles  ne
disposaient  pas  des  connaissances  nécessaires  pour  remplir  correctement  les  questionnaires.
Toutefois, les participantes n’étaient pas un simple échantillon de la population générale, mais de
jeunes  adultes  atteintes  d’une  maladie  rare  et  membres  d’associations  qui  fournissent  à  leurs
membres des sessions régulières d’informations sur la LAM. Ces patientes étaient par conséquent
bien informées des mécanismes du PT, de ses symptômes, du diagnostic et du traitement. Nous avons
enregistré un maximum de 4 voyages aériens et 4 épisodes de PT, ce qui peut avoir conduit à sous-
estimer le nombre d’événements. Toutefois, le nombre de patientes ayant 4 PT du même côté était
faible (10 patientes), et nous estimons ne pas avoir manqué un nombre important d’évènements. Des
biais de mémorisation et des erreurs en remplissant le questionnaire ont pu survenir. Nous avons
cependant contrôlé par un second questionnaire la validité des données relatives au PT après un
voyage aérien.

Les patientes qui  ont répondu à l’enquête ne sont peut-être pas entièrement représentatives de
l’ensemble de la population atteinte de LAM. En effet, celles qui ont ressenti des symptômes durant
un voyage aérien ou qui craignaient la survenue d’un PT ont pu été davantage motivées que d’autres
à répondre au questionnaire. Le nombre d’événements était faible et un plus grand échantillon serait
nécessaire pour mesurer précisément le risque de survenue d’un PT après un voyage aérien. Nous
admettons aussi que, bien que déjà utilisé dans une précédente étude sur la fréquence des PT dans le
syndrome de Birt-Hogg-Dubé (18), un délai de 30 jours après le vol est arbitraire. Toutefois, des délais
plus courts auraient conduit à une diminution du nombre d’événements, et donc une analyse de
moindre puissance statistique, tandis que des délais plus longs auraient caché les PT dus aux vols
parmi d’autres PT spontanés. Enfin, d’autres causes de diminution de la pression atmosphérique, tels
que des changements météorologiques ou des ascensions en montagne n’ont pas été pris en compte.
Malgré ces limitations méthodologiques, nous estimons que notre approche fournit des indications
nouvelles et précieuses sur un phénomène encore peu étudié.

Conclusion

L’incidence annuelle de PT dans la population atteinte de LAM est de 8% par année à partir  des
premiers symptômes, et de 5% par année depuis la date du diagnostic, c’est dire un risque environ
1000 fois plus élevé que dans la population générale féminine. Une pleurodèse après le premier PT
diminue partiellement mais significativement le risque de récidive de PT. La probabilité d’un PT dans
les 30 jours après un vol en avion est 3 fois plus grande que durant les périodes sans vol. Ceci suggère
que le voyage en avion est en lui-même un facteur de risque de PT dans la LAM. Cette étude illustre
également le rôle précieux des associations de patientes dans la recherche sur les maladies rares.

Abréviations : BHD : Syndrome de Birt-Hogg-Dubé, VEMS : volume expiré maximal par seconde, PT :
Pneumothorax.

Cet article,  accepté le  26 novembre 2018, a  été publié  en ligne, dans sa version originale,  le  13
décembre 2018.
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