
HYPERTENSION HYPERTENSION 
PULMONAIRE ET ATTEINTES PULMONAIRE ET ATTEINTES 
PULMONAIRES CHRONIQUESPULMONAIRES CHRONIQUES

Journées de Médecine Interne 2010Journées de Médecine Interne 2010Journées de Médecine Interne 2010Journées de Médecine Interne 2010
Dr I.ZENDAHDr I.ZENDAH

A.H.U. Pavillon A.H.U. Pavillon I.HôpitalI.Hôpital A.Mami.ArianaA.Mami.Ariana.



DEFINITION

HTP: état hémodynamique et physiopathologique
PAPm� 25 mm Hg au repos par le cathétérisme

Galiè N et al. Guidelines on diagnosis and treatment of pulmonary 
hypertension: The Task Force on diagnosis and Treatment of Pulmonary  
Hypertension of the European Society of Cardiology and of the European 
Respiratory Society. Eur Heart J 2009;30:2493-537.

PAPm� 25 mm Hg au repos par le cathétérisme
cardiaque droit



CLASSIFICATION CLINIQUE

Objectifs: individualiser des catégories de 
pathologies présentant des similitudes dans leur pathologies présentant des similitudes dans leur 
physiopathologie,leur présentation clinique et 
leur prise en charge.



MISE A JOUR DE LA CLASSIFICATION CLINIQUE DES 
HYPERTENSIONS PULMONAIRES  Dana Point 2008.
J Am Coll Cardiol. 2009;544:1s-103s 
1- Hypertension artérielle pulmonaire (HTAP)

1.1- Idiopathique
1.2- Héréditaire
1.3- Médicamenteuse et toxique
1.4- Associée à:
1.4.1- connectivites
1.4.2- Infection par le VIH
1.4.3- Hypertension portale
1.4.4- cardiopathies congénitales

3.1- BPCO
3.2- pathologies interstitielles
3.3-autres pathologies pulmonaires avec SD mixte
3.4-pathologies du sommeil
3.5-hypoventilation alvéolaire
3.6- long séjour en altitude
3.7- Anomalies du développement

3- Hypertension pulmonaire due à des pathologie 
pulmonaires et/ou à l’hypoxie

1.4.4- cardiopathies congénitales
1.4.5- Schistosomiases
1.4.6- anémie hémolytique chronique
1.5- Hypertension pulmonaire persistante du 
nouveau-né

1’- Maladie veino-occlusive et/ou hémangiomatose
pulmonaire

2- Hypertension pulmonaire  par cardiopathie 
gauche

• 2.1- systolique
• 2.2-diastolique
• 2.3- valvulaire

3.7- Anomalies du développement
4- Hypertension pulmonaire par maladie thrombo-

embolique chronique
5- Hypertension pulmonaire  de mécanismes non 

clairs et /ou multifactoriels
5.1- hémopathies
5.2- maladies de systèmes: sarcoïdose, histiocytose, 

langerhansienne, LAM, neurofibromatoses, 
vascularites

5.3- maladies métaboliques: stockage du glycogène, 
mdie de Gaucher, hyperthyroidies

5.4- autres: obstruction pulm, I.rénale chr stade 
dialyse 



CLASSIFICATION 
HEMODYNAMIQUE

Simonneau G et al. J Am Coll Cardiol. 2009;54:S43-54.



ANATOMIE PATHOLOGIQUEANATOMIE PATHOLOGIQUE



Thrombose artérielleFibrose de l’intima

Hypertrophie de la média

Artériopathie pléxiforme: prolifération focale
de cellules endothéliales entourées de myofibroblastes, 
de cellules musculaires lisses et de matrice extracellulaire

REMODELAGE VASCULAIRE



ATTEINTE EVOLUTIVE DE LA 
PAROI DES ARTERIOLES

TempsNormal
Réversible Irréversible



HTP ET BPCO

• Pas de lésion plexiforme

• Lésionsartériellesmêmesi BPCO modérée• Lésionsartériellesmêmesi BPCO modérée

• Remodelage vasculaire HTP 



FIBROSE PULMONAIRE IDIOPATHIQUE

� Lésions :aussi bien dans 
lobules très fibrosésque dans lobules très fibrosésque dans 
zones les moins fibrosées Zone  de fibrose dense

Zone de fibrose non dense

Nina M. Patel.Chest 2007;132;998-1006



MECANISMESMECANISMES



Prostacycline Endothéline 1 (ET1)

+

Prolifération du 
muscle lisse 
vasculaire-

- -

+

Monoxde d’azote

Sérotonine (5HT)
si BPCO (mécanisme?)

vasodilatation
Agrégation plaquettaire

+

Hypoxie

-
( canaux Kv)



HTP AU COURS DE LA BPCO

Facteurs d’HTP au cours de la BPCO Conséquences sur les vaisseaux pulmonaires

Limitation des débits aériens
Emphysème
Hypoxie alvéolaire +++
Acidose hypercapnique

Variation de pression
Réduction du lit vasculaire
Vasoconstriction, remodelage+++
VasoconstrictionAcidose hypercapnique

Polyglobulie
Inflammation pulmonaire et systémique
(CRP, IL6?, IL1B et monocyte 
chemoattractant protein-1)
Facteurs génétiques

Vasoconstriction
Hyperviscosité
Remodelage incluant la fibrose

Potentialisation des autres facteurs

A.Chaouat . ERJ 2008; 32: 1371- 1385
Steiner MK et al. Circ Res 2009; 104:236–244
Joppa P. Chest 2006; 130: 326–333
Eddahibi S et al. Proc Am Thorac Soc 2006; 3: 475–476
Chaouat A. Chest 2009; 136:678–687



FIBROSE PULMONAIRE IDIOPATHIQUE
Facteurs de survenue de L’HTP

Hypothèses: 

D’autres facteurs que la fibrose pulmonaire pourraient
jouer un rôle dans l’étiologie de l’HTP

Hypothèses: 

-Hypoxie systémique ou locale
-Thrombose pulmonaire
- Dysfonction cardiaque
- Prédisposition génétique
- Sécrétion variable de cytokines et de chémokines

(Nathan SD. CHEST 2007; 131:657–663)



HTP DES MALADIES 
RESPIRATOIRES CHRONIQUES

HTP  adaptée à la 
fonction respiratoire

HTP 
disproportionnée

Elévation PAP modéréeElévation PAP modérée
PAPm <35 mm Hg

Vasoconstriction hypoxique
Amputation du réseau 
artériel

Fonction ventilatoire modérément 
atteinte
PAPm >35 mm Hgne permettant
pas d’expliquer la dyspnée
importante et l’asthénie

Remaniements vasculaires, 
Inflammation …



CLINIQUE



• Pas de signes spécifiques 
• Dyspnée d’effort ++  (>95% des patients) 
• En règle progressive et souvent négligée d’où 

fréquent retard à la prise en charge
• Douleurs thoraciques, lipothymies, syncopes, en 

particulier à l’effort: critères majeurs de gravité de particulier à l’effort: critères majeurs de gravité de 
la maladie

• Palpitations à l’effort: ++
• Hémoptysies
• Dysphonie (paralysie récurentielle G:syndrome 

d’Ortner)



• Signes d’insuffisance ventriculaire droite: 
turgescence jugulaire, reflux hépatojugulaire,  
hépatomégalie, OMI, ascite, anasarque

• Eclat de B2 au foyer pulmonaire

• Souffle systolique d’insuffisance tricuspide • Souffle systolique d’insuffisance tricuspide 

• Souffle diastolique d’insuffisance pulmonaire

• Auscultation pulmonaire classiquement normale 
(contraste avec l’importance de la dyspnée)



EXAMENS 
COMPLEMENTAIRESCOMPLEMENTAIRES

ELEMENTS ORIENTANT LE 
DIAGNOSTIC



RX THORAX
• Hypertrophie du tronc et
des branches proximales 
des artères pulmonaires

• Augmentation de l’index 
cardio-thoracique

• Saillie de l’arc moyen gauche

• VD dilaté: arc inférieur gauche 
allongé; OD dilatée: débord droit)

• Anomalies parenchymateuses témoignant d’une maladie respiratoire 
associée



ELECTROCARDIOGRAMME

• Hypertrophie droite à l’étage auriculaire (onde 
P ample en DII-DIII et bifide en V1) et 
ventriculaire (grande onde R en V1, onde R < 
S en V6, dextrorotationavec aspect S1Q3, S en V6, dextrorotationavec aspect S1Q3, 
troubles de la repolarisation dans les 
dérivations droites)

• Spécificité: 85%
• Sensibilité: 40%



ECHOGRAPHIE CARDIAQUE

• Examen de référence pour le dépistage de 
l’HTP

• Estimation de la pression artérielle pulmonaire  
systoliquesystolique

• Dilatation des cavités droites associée à un 
mouvement paradoxal du SIV



ECHOGRAPHIE CARDIAQUE

• Dépistage échographique:
� Mauvaise estimation de la PAPS
� Ne permet pas de s’assurer de l’origine pré-

capillairecapillaire
� Etude: 5374  patients candidats à TP, majorité

BPCO:
� PAPS: sensibilité:54%
� VPP: 66%
� VPN:44% Arcasoy Am J Crit Care Med 2003



TDM THORACIQUE
• Augmentation diamètre du tronc de l’AP (>29 

mm ou >diamètre de l’AO) et augmentation  du 
contact rétrosternal avec le VD +++

• Ne permet pas un Dg précoce• Ne permet pas un Dg précoce
• Diagnostic de la pathologie causale (emphysème, 

fibrose pulmonaire, histiocytose…)



EFR

• Pas de contribution spécifique au diagnostic d’HTP
• DLCO basse et besoin d’O2: corrélés à un risque

élevé d’HTP
• CVF: moinsprédictived’HTP queDLCO et O2• CVF: moinsprédictived’HTP queDLCO et O2



CONFIRMATION DU 
DIAGNOSTICDIAGNOSTIC



CATHETERISME CARDIAQUE 
DROIT

• Le seul examen permettant d’affirmer le 
diagnostic d’HTP

• Chez tout patient chez qui méthode non 
invasive a suggéréuneHTP ousi BNP oupro invasive a suggéréuneHTP ousi BNP oupro 
BNP élevés

• Différencier une atteinte cardiaque diastolique
avec IVG (HTP post capillaire) d’une atteinte
du VD (HTP pré-capillaire)                impact 
thérapeutique important (A.Chaouat. ERJ 2008;32)



CATHETERISME CARDIAQUE 
DROIT

• HTP confirmée                test de vasodilatation 
par le monoxyde d’azote inhalé ou prostacycline
IVIV

• Test positif: � PAPm+10 mm Hg avec PAPm< 
40 mm Hg et débit cardiaque normal ou élevé

• Test positif: meilleur pronostic et possibilité de 
ttt par antagonistes calciques



EVALUATION DE LA 
SEVERITESEVERITE



Sévérité clinique:
• Classification NYHA 
Classe I et II : bon pronostic
Classe III et IV : mauvais pronosticClasse III et IV : mauvais pronostic
•Syncopes, lipothymies
• Test de marche de 6 minutes 

Sévérité hémodynamique:
• Légère: PAPm de 25 à 35 mm Hg
• Modérée: PAPm de 35 à 45 mm Hg
• Sévère: PAPm > 45 mm Hg



TEST DE MARCHE DE 6 MIN

• Test simple, pas cher
• Non invasif
• Reproductible• Reproductible
• Pronostic
• Suivi réponse au traitement vasodilatateur
• Non diagnostic
• Subjectif



HTP ET BPCO



MISE A JOUR DE LA CLASSIFICATION CLINIQUE DES 
HYPERTENSIONS PULMONAIRES  Dana Point 2008.
J Am Coll Cardiol. 2009;544:1s-103s 
1- Hypertension artérielle pulmonaire (HTAP)

1.1- Idiopathique
1.2- Héréditaire
1.3- Médicamenteuse et toxique
1.4- Associée à:
1.4.1- connectivites
1.4.2- Infection par le VIH
1.4.3- Hypertension portale
1.4.4- cardiopathies congénitales

3.1- BPCO
3.2- pathologies interstitielles
3.3-autres pathologies pulmonaires avec SD mixte
3.4-pathologies du sommeil
3.5-hypoventilation alvéolaire
3.6- long séjour en altitude
3.7- Anomalies du développement

3- Hypertension pulmonaire due à des pathologie 
pulmonaires et/ou à l’hypoxie

1.4.4- cardiopathies congénitales
1.4.5- Schistosomiases
1.4.6- anémie hémolytique chronique
1.5- Hypertension pulmonaire persistante du 
nouveau-né

1’- Maladie veino-occlusive et/ou hémangiomatose
pulmonaire

2- Hypertension pulmonaire  par cardiopathie 
gauche

• 2.1- systolique
• 2.2-diastolique
• 2.3- valvulaire

3.7- Anomalies du développement
4- Hypertension pulmonaire par maladie thrombo-

embolique chronique
5- Hypertension pulmonaire  de mécanismes non 

clairs et /ou multifactoriels
5.1- hémopathies
5.2- maladies de systèmes: sarcoïdose, histiocytose

langerhansienne, LAM, neurofibromatoses, 
vascularites

5.3- maladies métaboliques: stockage du glycogène, 
mdie de Gaucher, hyperthyroidies

5.4- autres: obstruction pulm, I.rénale chr stade 
dialyse 



FREQUENCE DE L’HTP

• Fréquence: incertitude (KT)

• 33% des BPCO (Weiztenblum E.Heart 2003; 89:225–230)

• 91% des BPCO présentent une HTP induite par 
l’exercice(Scharf SM. Am J Respir Crit Care Med 2002; 166:314–322)

• Etude:120 patients: BPCO sévère sous OLD
� PAPm: 26.3±5.2 mmHg
� Prévalence+++>91%

Scharf SM et al. Am J Respir Crit Care Med 2002; 166: 314–322



HTP ELEMENT PRONOSTIQUE
Oswald-Mammosser M.Chest 1995; 107: 1193–1198.

• Patients BPCO stade OLD:  PAPm excellent facteur
pronostique chez patients récemment mis sous OLD

• Si  PAPm> 25 mm Hg: survie à 5 ans nettement
diminuée/patients sans HTP (33 versus 66%; p=0.001)



HTP DISPROPORTIONNEE
Quand faut-il la rechercher?

• La majorité des patients ayant les plus grandes valeurs de PAP m ont:
o Fonction ventilatoire relativement préservée
o PaO2 très basse
o Augmentation très importante de la différence alvéolo-artérielle en O2
o Tendance à l’hypocapnie
o DLCO plus basse qu’au cours de l’emphysème sans HTPo DLCO plus basse qu’au cours de l’emphysème sans HTP
o IVD
o Diminution de la survie

De telles données respiratoires fonctionnelles associées 
à une dyspnée sévère devraient guider le clinicien pour 
suspecter une HTP disproportionnée.
Non tttée pourrait avoir effets délétères

Bugnet AS et al. Chest 2005; 127: 1531–1536.
Weitzenblum E et al.Chest 2005; 127:1480–1482



STRATEGIE DIAGNOSTIQUE POUR L’IDENTIFICATION 
DE L’HTP DISPROPORTIONNNE EN CAS DE MALADIE 

RESPIRATOIRE CHRONIQUE 

Sévérité inexpliquée de la dyspnée ou de l’IRC

DLCO et volumes pulmonaires statiques
TDM de haute résolution et angioscanner thoraciques
Exploration du sommeilExploration du sommeil
Echographie cardiaque

Diagnostic d’une pathologie 
associée:
I.Cardiaque gauche
SAS
PID
HTP thrombo-embolique
chronique

Absence de pathologie associée

Cathétérisme cardiaque droit
dans un centre de référence

A. Chaouat ERJ 2008;32



HISTOIRE NATURELLE DE 
L’HTP AU COURS DE LA BPCOL’HTP AU COURS DE LA BPCO



HTP A L’EXERCICE

• 131 BPCO état stable VEMS moyen= 45±16% valeur prédite -Hypoxémie
modérée -Pas d’HTP à l’inclusion

• Groupe 1: sans HTP à l’exercice- Groupe 2:HTP à l’exercice
• Durée de suivi: 7±3 ans

Kessler R et al.Respir Crit Care Med 2001; 164: 219–224

� Evolution lente de la PAPm avec le temps: 0,4mm 
Hg/an
� Uniquement 25% d’HTP de repos au 2ème KT
� HTP au repos et HTP à l’exercice à T0: seuls facteurs
prédictifs d’HTP et de baisse de la PaO2 avec le temps



PICS D’HTP AU COURS DU 
SOMMEIL

REM 

Hypoventilation

Hypoxie nocturne

HTP nocturne HTP permanente?



HTP ET EXACERBATIONS
• HTP augmente le risque d’exacerbations sévères
• Lien exact entre exacerbations et histoire naturelle

d’HTP parmanente pas bien précisée

Répétitiondes exacerbations Augmentation transitoirede la PAPmRépétitiondes exacerbations Augmentation transitoirede la PAPm

HTP permanente

Pronostic plus péjoratif



HTP ET FIBROSE 
PULMONAIREPULMONAIRE



MISE A JOUR DE LA CLASSIFICATION CLINIQUE DES 
HYPERTENSIONS PULMONAIRES  Dana Point 2008.
J Am Coll Cardiol. 2009;544:1s-103s 
1- Hypertension artérielle pulmonaire (HTAP)

1.1- Idiopathique
1.2- Héréditaire
1.3- Médicamenteuse et toxique
1.4- Associée à:
1.4.1- connectivites
1.4.2- Infection par le VIH
1.4.3- Hypertension portale
1.4.4- cardiopathies congénitales

3.1- BPCO
3.2- pathologies interstitielles
3.3-autres pathologies pulmonaires avec SD mixte
3.4-pathologies du sommeil
3.5-hypoventilation alvéolaire
3.6- long séjour en altitude
3.7- Anomalies du développement

3- Hypertension pulmonaire due à des pathologie 
pulmonaires et/ou à l’hypoxie

1.4.4- cardiopathies congénitales
1.4.5- Schistosomiases
1.4.6- anémie hémolytique chronique
1.5- Hypertension pulmonaire persistante du 
nouveau-né

1’- Maladie veino-occlusive et/ou hémangiomatose
pulmonaire

2- Hypertension pulmonaire  par cardiopathie 
gauche

• 2.1- systolique
• 2.2-diastolique
• 2.3- valvulaire

3.7- Anomalies du développement
4- Hypertension pulmonaire par maladie thrombo-

embolique chronique
5- Hypertension pulmonaire  de mécanismes non 

clairs et /ou multifactoriels
5.1- hémopathies
5.2- maladies de systèmes: sarcoïdose, histiocytose

langerhansienne, LAM, neurofibromatoses, 
vascularites

5.3- maladies métaboliques: stockage du glycogène, 
mdie de Gaucher, hyperthyroidies

5.4- autres: obstruction pulm, I.rénale chr stade 
dialyse 



FIBROSE IDIOPATHIQUE 
Prévalence de l’HTP

• Pas bien connue
• Prévalence dépend: stade de la maladie:

118 patients FPI  en pré-transplantation 
pulmonaire, KT carddroit au repos, prévalence pulmonaire, KT carddroit au repos, prévalence 
HTP:

o 1er KT: 32% (Lettieri CJ, Nathan SD.Chest 2006; 129:746–752)

o 2èmeKT: 41% (Nathan SD Chest 2007; 131:657–663)



FIBROSE IDIOPATHIQUE 
Prévalence de l’HTP 

• Registre des USA pour patients présentant une FPI sur
liste de TP: 1995-2004:

o 2525 patients: KT cardiaquedroito 2525 patients: KT cardiaquedroit
o Prévalence HTP(PAPm�  25 mm Hg): 46,1% 
o Prévalence HTP sévère (PAPm>40 mm Hg): seulement

9%

Shorr, ERJ 2007



FIBROSE PULMONAIRE IDIOPATHIQUE
HTP= Facteur de mortalité

•Augmentation  du risque 
de DC de 50% pour 
chaque augmentation de 
la PAP m de 5 mm Hg  
(HR=1,5)(HR=1,5)
(Lederer DJ, Am J Transplant 
2006; 6:398–403)

•376 Patients FPI sur listede TP: HTP multiplie le risque de DC  par 3, ce ci 
indépendamment de l’âge, de la race, de la CVF et du test de marche de 6 mn  

(PatelCHEST 2007; 132:998–1006)



FIBROSE PULMONAIRE 
IDIOPATHIQUE

Facteurs prédictifs de survenue de l’HTP

• Facteurs prédictifs d’HTP bénigne à modérée/FPI sans HTP:

� Necéssité d’O2 thérapie
� Débit O2 plus élevé (2.3±1.9versus2.9±2.1 L·min–1, p<0.0001).
� PCP  plus élevée
� VEMS  plus bas  (50.0±16.5 versus52.7±16.5% predicted, p<0.0001).� VEMS  plus bas  (50.0±16.5 versus52.7±16.5% predicted, p<0.0001).

• Facteurs prédictifs d’HTP sévère:

� Age
� Pa CO2 élevée
� VEMS bas
� Nécessité d’O2 thérapie
� O2 thérapie avec débit >3l/mn
� Ethnie: américains d’origine africaine
� Élévation PCP/moyenne de la cohorte

Shorr, ERJ 2007

Quelque soit sa sévérité, facteurs de 
risque d’HTP: 
oVEMS bas
oNécessité O2 
oPCP plus élevée



FIBROSE PULMONAIRE IDIOPATHIQUE
Facteurs de Survenue de L’HTP

Nathan SD. CHEST 2007; 131:657–663

• Etude  rétrospective sur 8 ans
• 118 patients  FPI
• Relation entre % DLCO  et HTP lorsquele DLCO est<30% • Relation entre % DLCO  et HTP lorsquele DLCO est<30% 

(56,4% VS 28,6; p< 0.008) 
• Dysfonction cardiaque pourrait jouer un rôle dans la survenue de 

l’HTP car 16,1% patients avaient une PCP élevée
• Par contre:



FIBROSE PULMONAIRE IDIOPATHIQUE
Facteurs de survenue de l’HTP

nathan sd. Chest 2007; 131:657–663

Aucun autre élément ne permet de prédire
l’HTP et en particulier la CVF  et la CPT 
(marqueurs de la sévérité de la fibrose)



CLASSIFICATION DES HYPERTENSIONS PULMONAIRES  
Venise 2003 Révisée à Dana Point 2008

1- Hypertension artérielle pulmonaire (HTAP)
1.1- Idiopathique

1.2- Héréditaire
1.3- Médicamenteuse et toxique
1.4- Associée à:
1.4.1- connectivites
1.4.2- Infection par le VIH
1.4.3- Hypertension portale
1.4.4- cardiopathies congénitales

3- Hypertension pulmonaire due à des pathologies 
pulmonaires et/ou à l’hypoxie

3.1- BPCO
3.2- pathologies interstitielles
3.3-autres pathologies pulmonaires avec SD mixte
3.4-pathologies du sommeil
3.5-hypoventilation alvéolaire
3.6- long séjour en altitude
3.7- Anomalies du développement1.4.4- cardiopathies congénitales

1.4.5- Schistosomiases
1.4.6- anémie hémolytique chronique
1.5- Hypertension pulmonaire persistante du 
nouveau-né

1’- Maladie veino-occlusive et/ou hémangiomatose
pulmonaire

2- Hypertension pulmonaire  par cardiopathie 
gauche

• 2.1- systolique
• 2.2-diastolique
• 2.3- valvulaire

3.7- Anomalies du développement
4- Hypertension pulmonaire par maladie thrombo-

embolique chronique
5- Hypertension pulmonaire  de mécanismes non 

clairs et /ou multifactoriels
5.1- hémopathies
5.2- maladies de systèmes: sarcoïdose, histiocytose

langerhansienne, LAM, neurofibromatoses, 
vascularites

5.3- maladies métaboliques: stockage du glycogène, 
mdie de Gaucher, hyperthyroidies

5.4- autres: obstruction pulm, I.rénale chr stade 
dialyse 



HTAP  ET CONNECTIVITES 
Fréquence



HTAP  ET CONNECTIVITES 
Sclérodermie

• La plus pourvoyeuse d’HTAP parmi toutes les 
connectivites

• Peu d’études pour HTAP en cas de sclérodermie 
au stade de fibroseau stade de fibrose

• HTAP: 1ère cause de DC en cas de sclérodermie



HTAP  ET CONNECTIVITES 
Sclérodermie-Immunologie

Matai SC Arth Rheum 2009; 60: 569–577

Matai SC Arth Rheum 2009; 60: 569–577

SCLERODERMIE IMMUNOLOGIE

Ac anti scl 70 prédictifs de fibrose 
AC anti centromères d’HTAP sans fibrose



HTAP  ET CONNECTIVITES 
Sclérodermie-dépistage échographique

• Nécessité d’une surveillance 
échocardiographique régulière annuelle selon 
les recommandations internationales et de la les recommandations internationales et de la 
Société britannique de cardiologie dans un but 
de dépistage précoce même en l’absence de 
symptômes





HTAP ET CONNECTIVITES 
Sclérodermie

Pronostic HTAP et PID sévère Versus HTAP sans PID sévère
Matai SC. Arth Rheum 2009; 60: 569–577

• 59 patients: 39 pas de PID, 20 avec PID sévère
• PID si CPT<60% ou CPT entre 60 et 70% + 

fibrosemodéréeà sévèrefibrosemodéréeà sévère
• Prouvée par TDM haute résolution
• Ttt pécifique de l’HTAP pour la majorité des 

patients



HTAP ET CONNECTIVITES 
Sclérodermie

Pronostic HTAP et PID sévère Versus HTAP sans PID sévère
Matai SC. Arth Rheum 2009; 60: 569–577

• Survie:
� Significativement plus 

mauvaise si fibrose
associée HR:2,87

� Survieà 1, 2 et 3 ans: � Survieà 1, 2 et 3 ans: 
82%,46% et 39% 
versus 87%,79% et 
64%( P < 0.01)

• Analyse multivariée: 
fibrose associée à 5 
fois plus de risque de 
DC/sans fibrose

• HTAP et PID pronostic
très sombre



HTAP  ET CONNECTIVITES 
Autres connectivites

• Se compliquent rarement d’HTAP:
o lupus érythémateux systémique
o syndrome des antiphospholipides
o syndrome de Sharp (ou connectivite mixte)
o myopathies inflammatoires (dermatomyosites et 

polymyosites)
o myopathies inflammatoires (dermatomyosites et 

polymyosites)
o syndrome de Gougerot-Sjögren primitif et polyarthrite 

rhumatoïde 

• Echo cardiaque seulement si symptômes évocateurs 
d’HTAP

• HTAP peut ne pas être due à la fibrose pulmonaire



HTAP  ET CONNECTIVITES 
Lupus érythémateux systémique

• Deuxième connectivite après la sclérodermie à 
pouvoir se compliquer d’HTAP

• HTAP: 2,8 à 14% cas selon méthode utilisée• HTAP: 2,8 à 14% cas selon méthode utilisée
• HTAP: complication grave: moyenne de survie 

2 ans



HTP ET MALADIES 
PULMONAIRES RARESPULMONAIRES RARES

HTP ET SARCOIDOSE



CLASSIFICATION DES HYPERTENSIONS PULMONAIRES  
Venise 2003 Révisée à Dana Point 2008

1- Hypertension artérielle pulmonaire (HTAP)
1.1- Idiopathique

1.2- Héréditaire
1.3- Médicamenteuse et toxique
1.4- Associée à:
1.4.1- connectivites
1.4.2- Infection par le VIH
1.4.3- Hypertension portale
1.4.4- cardiopathies congénitales

3- Hypertension pulmonaire due à des pathologies 
pulmonaires et/ou à l’hypoxie

3.1- BPCO
3.2- pathologies interstitielles
3.3-autres pathologies pulmonaires avec SD mixte
3.4-pathologies du sommeil
3.5-hypoventilation alvéolaire
3.6- long séjour en altitude
3.7- Anomalies du développement1.4.4- cardiopathies congénitales

1.4.5- Schistosomiases
1.4.6- anémie hémolytique chronique
1.5- Hypertension pulmonaire persistante du 
nouveau-né

1’- Maladie veino-occlusive et/ou hémangiomatose
pulmonaire

2- Hypertension pulmonaire  par cardiopathie 
gauche

• 2.1- systolique
• 2.2-diastolique
• 2.3- valvulaire

3.7- Anomalies du développement
4- Hypertension pulmonaire par maladie 

thrombo-embolique chronique
5- Hypertension pulmonaire  de mécanismes non 

clairs et /ou multifactoriels
5.1- hémopathies
5.2- maladies de systèmes: sarcoïdose, histiocytose

langerhansienne, LAM, neurofibromatoses, 
vascularites

5.3- maladies métaboliques: stockage du glycogène, 
mdie de Gaucher, hyperthyroidies

5.4- autres: obstruction pulm, I.rénale chr stade 
dialyse 



SARCOIDOSE ET HTP
Epidémiologie

• Prévalence pas bien déterminée
• Varie selon l’origine éthnique
• Plus stade important plus fréquence de l’HTP 

augmenteaugmente
• 363 patients sarcoidose au stade de fibrose sur

liste de TP:  
o 100% d’HTP, 
o 1/3 HTP sévère (�  40 mmHg) 

( Shorr AF. ERJ 2005;25:783)

• Etude rétrospective: prévalence HTP sans fibrose
pulmonaire: 32% (Nunes H.Thorax 2006;61:68)



HTP ET SARCOIDOSE 

• Ni  spirométrie ni le besoin en corticoïdes
prédictifs d’HTP

• HTP:prédictive de mortalité

Handa T et al.Chest 2006; 129: 1246–1252.
Shorr AF. Chest 2003; 124: 922–928.



HTP ET SARCOIDOSE  
Facteurs prédictifs d’HTP 

AF.Shorr ERJ 2005; 25: 783–788

� Absence de 
corrélation HTP:
o fonction respiratoire
o besoin en 
corticoïdescorticoïdes
� Supplémentation en 
O2: facteur prédictif 
d’HTP



HTP ET MALADIES 
PULMONAIRES RARESPULMONAIRES RARES

HTP ET FIBROSE DES BASES 
EMPHYSEME DES SOMMETS



MISE A JOUR DE LA CLASSIFICATION DES 
HYPERTENSIONS PULMONAIRES  Dana Point 2008

1- Hypertension artérielle pulmonaire (HTAP)
1.1- Idiopathique

1.2- Héréditaire
1.3- Médicamenteuse et toxique
1.4- Associée à:
1.4.1- connectivites
1.4.2- Infection par le VIH
1.4.3- Hypertension portale
1.4.4- cardiopathies congénitales

3- Hypertension pulmonaire due à des pathologies 
pulmonaires et/ou à l’hypoxie

3.1- BPCO
3.2- pathologies interstitielles
3.3-autres pathologies pulmonaires avec SD mixte
3.4-pathologies du sommeil
3.5-hypoventilation alvéolaire
3.6- long séjour en altitude
3.7- Anomalies du développement1.4.4- cardiopathies congénitales

1.4.5- Schistosomiases
1.4.6- anémie hémolytique chronique
1.5- Hypertension pulmonaire persistante du 
nouveau-né

1’- Maladie veino-occlusive et/ou hémangiomatose
pulmonaire

2- Hypertension pulmonaire  par cardiopathie 
gauche

• 2.1- systolique
• 2.2-diastolique
• 2.3- valvulaire

3.7- Anomalies du développement
4- Hypertension pulmonaire par maladie thrombo-

embolique chronique
5- Hypertension pulmonaire  de mécanismes non 

clairs et /ou multifactoriels
5.1- hémopathies
5.2- maladies de systèmes: sarcoïdose, histiocytose

langerhansienne, LAM, neurofibromatoses, 
vascularites

5.3- maladies métaboliques: stockage du glycogène, 
mdie de Gaucher, hyperthyroidies

5.4- autres: obstruction pulm, I.rénale chr stade 
dialyse 



HTP ET SYNDROME DE FIBROSE DES BASES 
EMPHYSEME DES SOMMETS

• Homme, âge moyen 65 ans, tabagique
• Se distingue de la présence isolée de FPI ou

d’emphysème par: spirométrie sub-normale
(maisdyspnéed’effort importante)(maisdyspnéed’effort importante)

• Altération importante des GDS
• Etiologie: tabac: facteur de risque commun à la 

fibrose et à l’emphysème pulmonaires



HTP ET SYNDROME DE FIBROSE DES BASES 
EMPHYSEME DES SOMMETS

• Risque d’HTP plus élevé qu’en cas de FPI 
sans emphysème (odds ratio: 19)

• Pronostic: plus réservéqu’encasde FPI sans • Pronostic: plus réservéqu’encasde FPI sans 
emphysème



HTP ET SYNDROME DE FIBROSE DES 
BASES EMPHYSEME DES SOMMETS 

Cottin ERJ 2009

• 60 % patients:  ttt spécifique de l’HTP puis
évaluation après 3 à 6 mois:

Pas d’effet significatif du ttt sur: 
-dyspnée,
-distance au TM 6 mn
- PAPs



HTP ET MALADIES 
PULMONAIRES RARESPULMONAIRES RARES

NEUROFIBROMATOSE DE TYPE I 
(MALADIE DE VON 
RECKLINGHAUSEN)



MISE A JOUR DE LA CLASSIFICATION DES 
HYPERTENSIONS PULMONAIRES  Dana Point 2008

1- Hypertension artérielle pulmonaire (HTAP)
1.1- Idiopathique

1.2- Héréditaire
1.3- Médicamenteuse et toxique
1.4- Associée à:
1.4.1- connectivites
1.4.2- Infection par le VIH
1.4.3- Hypertension portale
1.4.4- cardiopathies congénitales

3- Hypertension pulmonaire due à des pathologies 
pulmonaires et/ou à l’hypoxie

3.1- BPCO
3.2- pathologies interstitielles
3.3-autres pathologies pulmonaires avec SD mixte
3.4-pathologies du sommeil
3.5-hypoventilation alvéolaire
3.6- long séjour en altitude
3.7- Anomalies du développement1.4.4- cardiopathies congénitales

1.4.5- Schistosomiases
1.4.6- anémie hémolytique chronique
1.5- Hypertension pulmonaire persistante du 
nouveau-né

1’- Maladie veino-occlusive et/ou hémangiomatose
pulmonaire

2- Hypertension pulmonaire  par cardiopathie 
gauche

• 2.1- systolique
• 2.2-diastolique
• 2.3- valvulaire

3.7- Anomalies du développement
4- Hypertension pulmonaire par maladie thrombo-

embolique chronique
5- Hypertension pulmonaire  de mécanismes non 

clairs et /ou multifactoriels
5.1- hémopathies
5.2- maladies de systèmes: sarcoïdose, histiocytose

langerhansienne, LAM, neurofibromatoses, 
vascularites

5.3- maladies métaboliques: stockage du glycogène, 
mdie de Gaucher, hyperthyroidies

5.4- autres: obstruction pulm, I.rénale chr stade 
dialyse 



• Maladie génétique autosomale dominante
• Parfois atteinte pulmonaire parenchymateuse 

(emphysème++)
• HTP pré-capillaire: complication rare et • HTP pré-capillaire: complication rare et 

extrêmement sévère de la maladie
• Mécanisme HTP?



HTP ET MALADIE DE VON RECKLINGHAUSEN
D.Montani Medicine 2010 sous presse

• 8 patients Von recklinghausen+HTP
• Prédominance féminine (7 F/1H) 
• Age moyen: 62 ans
• Tous les patients: IC bas, PAPm et  résistances

pulmonaires élevées; 6 patients: test au NO: 0 
positif

• Majorité des patients: spirométrie normale
DLCO:très basse

• Mauvaise réponse au ttt spécifique et mauvais
pronostic



PRONOSTIC



ELEMENTS DE MAUVAIS 
PRONOSTIC

Cliniques

Classe III ou IV de la 
NYHA 
Progression rapide des 

Hémodynamiques

Echographie cardiaque: 
épanchement péricardique, 
dysfonction/dilatation 

Biologiques

Pathologie sous jacente
Endothéline-1, uricémie et 
troponine T  sgélevés

HTP= facteur de mauvais pronostic

Progression rapide des 
symptômes
IVD
Test  de marche de 6 mn: 
D<300 m

dysfonction/dilatation 
importante VD, dilatation 
OD
KT: P OD>20 mm Hg, 
IC<2L/mn/m2, SaO2 du 
sang veineux mélé, R 
pulmonaires totales
Absence de réponse en 
aigu aux vasodilatateurs

troponine T  sgélevés
BNP sg: très élevé 

McLaughlin VV et al.2006;114:1417–31



TRAITEMENT



MESURES GENERALES
• Activité physique: dans les limites des symptômes
• Réhabilitation: si perte de masse musculaire
• Contraception: nécessaire: progestatifs- interruption de �

• Voyage en altitude:O2 si NYHA III ou IV ou PaO2<60 mm Hg
• Soutien psychologique
• Vaccination antigrippale et anti pneumococcique• Vaccination antigrippale et anti pneumococcique
• Préférer anesthésie péridurale
• Si AG: passer voie IV ou inhalée jusqu’à possibilité de la voie 

orale
• Correction de la moindre anémie

Galiè N et al. Rev Esp Cardiol. 2010;63(6):708-24



TTT NON SPECIFIQUE



� non parfaitement vaildée pour HTP et maladies 
pulmonaires chroniques
� INR cible: 1,5 à 2,5 Amérique du Nord; 2 à 3 Europe
� peser le risque bénéfice stt si risque élevé de saignement

Anticoagulation

Diurétiques

� si surcharge hydrique
� diurétiques de l’anse +++: furosémide: voie orale 20-25 
mg/j à 500 mg/j ± aldostérone

Diurétiques

Oxygénothérapie
si Pa O2 <60 mm Hg Transplantation pulmonaire

Réhabilitation pour BPCO



INHIBITEURS DES CANAUX 
CALCIQUES

• Test de vasoréactivité au NO non recommandé
si HTP par pathologies pulmonaires
chroniques ou mécanismes multiples 

Galiè N et al. Rev Esp Cardiol. 2010;63(6):708-24

Pas d’inhibiteur calcique



TTT SPECIFIQUE



PROSTANOIDES

• Efficacité stt pour HTAP
• Epoprosténol: prostacycline synthétique

� Voie IV continue: voie veineuse centrale par 
cathéter car 1/2 vie 3 à 5 min
� Pas d’interruption brusque: rebond d’HTP et 
même DC

• Trépostinil: analogue de l’époprosténol
� Voie IV ou sous cutanée (cathéter)

• Iloprost: IV

Galiè N et al. Rev Esp Cardiol. 2010;63(6):708-24



ANTAGONISTES DES RECEPTEURS DE 
L’ENDOTHELINE

• Bosantan:
oVoie orale 2 prises/j
oHépatotoxicité (bilan au moins 1 fois/an)

• Ambrisentan:
o AntagonisterecepteurETAo AntagonisterecepteurETA

oVoie orale 1 prise/j
oAmélioration test marche 6 mn
oMieux toléré par le foie
oRisque moins élevé de détérioration clinique et de DC

• Sitaxsentan:
oNYHA classe II: notamment pour connectivites

J Am Coll Cardiol 2009;54:1971-81



INHIBITEURS DE LA 
PHOSPHODIESTERASE 5

• Sildénafil: 
� Effet favorable notamment en cas de 
connectiviteconnectivite
� voie orale
� Effets indésirables modérés ou benins

• Tadalafil
� Classe II



TRAITEMENT COMBINE

• Combinaison la plus efficace?
• Quand initier la combinaison?
• Médicaments inefficaces devraient être arrêtés

oumaitenus?oumaitenus?

Dermot S. O’Callaghan .Respiratory Medicine 2010;104:S74-S80



TTT SPECIFIQUE HTP CHEZ BPCO

• TTT de l’HTP discuté
• Le ttt spécifique n’est pas recommandé car risque

de déteriorer les échanges gazeux

D.Stolz et al. Eur Respir J 2008; 32: 619–628

• Quelques auteurs: sildénafil à utiliser avec 
précautions sous monitorage de la Pa O2 (majore 
mismatch V/Q)

I. Blanco. Am J Respir Crit Care Med 2009; 179:A1046



HTAP ET CONNECTIVITES

• Peu d'essais thérapeutiques spécifiquement au cours 
connectivites

• Prise en charge similaire à celle de l'HTAP • Prise en charge similaire à celle de l'HTAP 
idiopathique, avec un pronostic moins bon

• Traitement spécifiques de l’HTAP: 
o Moins efficace que dans HTAP idiopathique
o Risque d’OAP car atteinte veinulaire



HTP ET SARCOIDOSE

• TTT optimal de l’HTP non déterminé
• Anti inflammatoires par voie systémique, 

anticoagulants, vasodilatateurs pulmonaires, 
O2 thérapieO2 thérapie

• Etudes: petites cohortes, études rétrospectives
et cas cliniques
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