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Définitions et classifications
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L’hypertension pulmonaire (HTP) est
définie comme une pression artérielle
pulmonaire (PAP) moyenne (PAPm)
=25 mmHg au repos. La PAPm normale
au repos est de 14 + 3 mmHg, avec une
limite supérieure d’environ 20 mmHg.

La signification clinique d’'une PAPm
entre 21 et 24 mmHg n’est pas claire.
Les patients ayant une telle PAPm

Définition

Caractéristiques

Groupes cliniques

HTP PAPmM =25 mmHg Tous
HTP précapillaire PAPm =25 mmHg 1. HTAP
Pression capillaire 3.HTP due a une maladie
<15 mmHg pulmonaire
4. HTPTEC

5. HTP aux mécanismes non clairs
et/ou multifactoriels

HTP post-capillaire

HTP combinée pré-
et post-capillaire

HTP post-capillaire isolée

PAPmM =25 mmHg
Pression capillaire
>15 mmHg

Gradient de pression
diastolique < 7 mmHg
et/ou RVP <3 U Wood

Gradient de pression
diastolique =7 mmHg
et/ou RVP > 3 U Wood

2. HTP due a une maladie cardiaque
gauche

5. HTP aux mécanismes non clairs
et/ou multifactoriels

TABLEAU |: Définitions hémodynamiques de 'HTP (valeurs de repos).

doivent étre suivis avec soin lorsqu’ils
sont a risque d’avoir une hypertension
artérielle pulmonaire (HTAP) (par
exemple, les patients qui ont une mala-
die du tissu conjonctif ou les membres
d’une famille de patients qui ont une
HTAP héréditaire).

Du fait de I’absence de données fiables,
on ne doit pas utiliser le terme d’HTP a
Ieffort.

Le terme HTAP définit un groupe de
patients ayant une HTP caractérisée
hémodynamiquement par la présence
d’une HTP précapillaire définie par
une pression capillaire <15 mmHg et
des résistances vasculaires pulmonaires
(RVP) > 3 U Wood en I’absence d’autres
causes d’HTP précapillaire telles qu'une
HTAP due & une maladie pulmonaire,
une HTP thromboembolique chronique
(HTPTEC) ou d’autres maladies rares.

Selon les diverses combinaisons de
PAP, pression capillaire, débit car-
diaque, gradient de pression dias-
tolique et RVP évalués dans des
conditions cliniques stables, diverses
définitions hémodynamiques de 'HTP
sont présentées dans le tableau I, avec
leur classification clinique correspon-
dante dans le tableau II.
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1. HTAP

Idiopathique

Héréditaire

—mutation BMPR2

—autres mutations

Induite par des drogues ou des toxines
Associée a :

- une maladie du tissu conjonctif
—une infection parle VIH

—une hypertension portale

- une cardiopathie congénitale (tableau IlI)
- une schistosomiase

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

Idiopathique

Héréditaire

—mutation EIF2AK

—autres mutations

Induite par des drogues, des toxines ou des rayons
Associée a :

—une maladie du tissu conjonctif

- une infection par le VIH

1”. HTP persistante du nouveau-né

2. HTP due a une maladie du cceur gauche

Dysfonction VG systolique

Dysfonction VG diastolique

Maladie valvulaire

Obstruction congénitale ou acquise dans la chambre d’admission ou dans la chambre de chasse du VG et cardiomyopathies congénitales
Sténose des veines pulmonaires congénitale ou acquise

3. HTP due a une maladie pulmonaire et/ou a une hypoxie

Maladie pulmonaire obstructive chronique

Maladie pulmonaire interstitielle

Autres maladies pulmonaires avec des éléments mixtes restrictifs et obstructifs
Troubles respiratoires durant le sommeil

Hypoventilation alvéolaire

Exposition chronique a une altitude élevée

Maladies du développement pulmonaire

4. HTPTEC et autres obstructions artérielles pulmonaires

HTPTEC

Autres obstructions artérielles pulmonaires :
—angiosarcome

—autres tumeurs intravasculaires

- artérite

—sténoses congénitales des artéres pulmonaires
- parasitoses (hydatidose)

5. HTP de mécanismes non clairs et/ou multifactoriels

Troubles hématologiques : anémie hémolytique chronique, désordres myéloprolifératifs, splénectomie

Troubles systémiques, sarcoidose, histiocytose pulmonaire, lymphangioléiomyomatose

Désordres métaboliques : maladie du stockage du glycogéne, maladie de Gaucher, maladies thyroidiennes

Autres : microangiopathies thrombotiques tumorales pulmonaires, médiastinite fibrosante, insuffisance rénale chronique (avec ou sans
dialyse), HTP segmentaire

TABLEAU Il: Classification clinique des HTP.



La classification clinique des HTP a pour
but de catégoriser de multiples condi-
tions cliniques en 5 groupes selon des
similitudes de présentation clinique,
d’anatomopathologie, d’hémodyna-
mique et de stratégie thérapeutique.

La classification clinique des HTAP
associées a une cardiopathie congénitale
est détaillée dans le tableau III.

Diagnostic
1. Présentation clinique

Le diagnostic d’HTP nécessite une
suspicion clinique — qui repose sur
les symptémes et ’examen clinique —
et ’analyse d’un ensemble d’investi-
gations complémentaires permettant
de confirmer que les critéres hémody-
namiques sont présents et de décrire
la cause et la sévérité (fonctionnelle
et hémodynamique) de la maladie.
L’interprétation des résultats requiert,
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Abréviations utilisées

AP:artére pulmonaire

BBG: bloc de branche gauche
BPCO:bronchopneumopathie chronique obstructive
bpm:battements par minute
ECG:électrocardiogramme

EP:embolie pulmonaire

FA:fibrillation atriale

HAD: hypertrophie atriale droite

HAG : hypertrophie atriale gauche

HTAP: hypertension artérielle pulmonaire
HTP: hypertension pulmonaire

HTPTEC:HTP thromboembolique chronique

HVD: hypertrophie ventriculaire droite
HVG: hypertrophie ventriculaire gauche
OD: oreillette droite

OG:oreillette gauche

OMS: Organisation mondiale de la Santé
PAP: pression artérielle pulmonaire
PAPm : pression artérielle pulmonaire moyenne
PAS : pression artérielle systolique

POD: pression atriale droite
RVP:résistances vasculaires pulmonaires
VCl:veine cave inférieure

VD:ventricule droit

VG:ventricule gauche

VRT:vitesse de régurgitation tricuspide

au minimum, une expertise en car-
diologie, imagerie et pneumologie, et
est au mieux discutée par une équipe
pluridisciplinaire.

Les symptomes d’HTP ne sont pas spé-
cifiques. Ils incluent une dyspnée, de
la fatigue, de I’angine de poitrine, une
toux seche et des syncopes. Les symp-

Syndrome d’Eisenmenger

Inclut toutes les communications larges intra- et extracardiaques qui commencent par
un shunt systémico-pulmonaire et qui progressent avec le temps vers une augmentation
séveére des RVP et un shunt inversé (pulmonaro-systémique) ou bidirectionnel : cyanose,
érythrocytose secondaire et atteinte de plusieurs organes sont habituellement présentes.

—non corrigeable.

cyanose au repos.

HTAP associée a un shunt systémico-pulmonaire prévalent:
- corrigeable par intervention chirurgicale ou percutanée;

Inclut les communications modérées ou larges ; les RVP sont [égérement ou modérément
augmentées, le shunt systémico-pulmonaire est toujours prévalent alors qu’il n’y a pas de

HTAP avec des communications petites/fortuites?

Elévation importante des RVP en présence de communications cardiaques petites
(habituellement communication interventriculaire < 1 cm et communication interatriale
< 2 cm de diamétre effectif a I'échocardiographie), qui par elles-mémes ne sont pas
responsables de 'augmentation des RVP ; la présentation clinique est trés similaire a celle
de I'HTAP idiopathique. La fermeture de la communication est contre-indiquée.

HTAP aprés correction d’'une communication

La cardiopathie congénitale est réparée, mais soit I'HTAP persiste juste aprés la correction,
soit elle réapparait/se développe durant les mois ou années qui suivent la correction, en
I'absence de Iésions hémodynamiques postopératoires significatives.

2 Les tailles sont des tailles chez I'adulte. Cependant, méme chez I'adulte, |a seule notion du
diamétre peut ne pas étre suffisante, et il faut connaitre le gradient de pression, la taille et
la direction du shunt, ainsi que le rapport des flux pulmonaires et systémiques.

TABLEAU llI: Classification clinique des HTAP associées a une cardiopathie congénitale.

tobmes au repos ne surviennent que
dans les cas avancés. La présentation
clinique de I'HTP peut étre modifiée
par les maladies qui la causent ou qui
sont associées a une HTP et a d’autres
maladies.

Les signes physiques d’HTP incluent
un soulévement parasternal gauche,
une accentuation de la composante pul-
monaire de B2, un B3 droit, un souffle
holosystolique de régurgitation tricus-
pide et un souffle diastolique de régur-
gitation pulmonaire. Une augmentation
de la pression veineuse jugulaire, une
hépatomégalie, de I’ascite, des cedémes
périphériques et des extrémités froides
caractérisent les patients dont la maladie
est avancée.

L’examen clinique peut étre modifié par
la maladie qui a induit 'HTP.

2. Investigations

Voici la liste des investigations néces-
saires pour une évaluation compléte des
patients ayant une suspicion d’'HTP:
—-ECG;

—radiographie thoracique;

— échocardiographie;

— tests de fonction pulmonaire et gaz du
sang artériel;

—scintigraphie pulmonaire de ventila-
tion et de perfusion;
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— scanner;

—IRM cardiaque;

—examens biologiques et immunolo-
giques;

—scanner abdominal;

— cathétérisme des cavités cardiaques
droites (cathétérisme droit) et test de
vasoréactivité;

—angiographie pulmonaire.

Le choix des investigations est fait selon
la phase du processus diagnostique,
comme cela est montré dans ’algorithme
diagnostique (fig. 1).

L’ECG peut apporter des arguments en
faveur d’'une HTP s’il y a une hypertro-
phie atriale droite (HAD) ou une hyper-
trophie ventriculaire droite (HVD),
mais un ECG normal n’élimine pas le
diagnostic.

La radiographie thoracique est anor-
male chez de nombreux patients ayant
une HTP. Il peut y avoir une dilatation
artérielle pulmonaire centrale et un
“élagage” (perte) des vaisseaux sanguins
périphériques.

L’échocardiographie transthoracique a
un role central dans la démarche dia-
gnostique, en fournissant des images
des effets de ’'HTP sur le cceur et une
estimation de la PAP. Il est suggéré
de classer la probabilité de I'HTP en
probabilité élevée, intermédiaire ou
basse selon la vitesse de régurgitation
tricuspide (VRT) au repos et d’autres
variables échocardiographiques pré-
spécifiées additionnelles suggérant
une HTP (tableau IVA). Les variables
additionnelles sont présentées dans le
tableau IVB.

Lesrésultats de 1’échocardiographie sont
nécessaires pour décider d'un cathété-
risme cardiaque.

La démarche diagnostique basée sur la
probabilité ’'HTP a I’échocardiographie
chez les patients symptomatiques est
présentée dans le tableau V.

VRT maximale (m/s) Présence d’autres signes Probabilité
échocardiographiques d’HTP | échocardiographique d’'HTP
<2,8 ou non mesurable Non Basse
<2,8 ou non mesurable Oui i
Intermédiaire
2,9-3,4 Non
2,9-3,4 Oui )
- Elevée
>3,4 Non nécessaire

TaBLEAU IVA: Probabilité échocardiographique d’HTP chez des patients symptomatiques avec suspicion
d’HTP.

A2:Ventricules Ca3:VClet OD

B2: Artére pulmonaire

Diametre de la VCl > 21mm
avec diminution du collapsus
inspiratoire (< 50 %) lors d’'un
reniflement ou < 20 % lors
d’une inspiration calme

Rapport des diametres de
base VD/VG > 1,0

Temps d’accélération dans
la chambre de chasse VD
<105 m/s et/ou encoche
mésosystolique

Surface atriale droite
(télésystole) > 18 cm?

Aplatissement du septum
interventriculaire (index
d’excentricité VG > 1,1en
systole et/ou en diastole)

Vitesse de régurgitation
pulmonaire diastolique
précoce > 2,2 m/s

Diameétre de I'AP > 25 mm

2 Des signes échocardiographiques d’au moins deux catégories différentes (A, B, C) doivent
étre présents pour modifier le niveau de probabilité échocardiographique d’HTP.

TABLEAU IVB: Signes échocardiographiques suggérant une HTP utilisés pour évaluer la probabilité de
I'HTP en plus de la mesure de la VRT (tableau IVA).

Probabilité d’HTP a Patient sans facteur de risque ni condition associée

d’HTAP ou d’HTPTEC?

Un diagnostic alternatif doit étre envisagé (lla, C)

I'échocardiographie

Basse

Intermédiaire Un diagnostic alternatif et un suivi

échocardiographique doivent étre envisagés (Ila, C)

D’autres investigations d’une HTP
peuvent étre envisagéesb (lIb, C)

Elevée D’autres investigations d’une HTP, incluant un

cathétérisme droit, sont recommandéesP (I, C)

Probabilité d’HTP a Patient avec facteur de risque ou condition associée
I’échocardiographie d’HTAP ou d’HTPTEC?

Basse Un suivi échocardiographique doit étre envisagé (lla, C)

Intermédiaire D’autres investigations d’une HTP, incluant un

cathétérisme droit, doivent é&tre envisagéesP (Ila, B)

Elevée D’autres investigations d’'une HTP, incluant un

cathétérisme droit, sont recommandéesP (I, C)

a Ces recommandations ne s’appliquent pas aux patients ayant une maladie pulmonaire
parenchymateuse diffuse ou une maladie du coeur gauche.

b Selon la présence de facteurs de risque d’HTP du groupe 2,3 ou 5. La stratégie d’investigations
supplémentaires peut différer selon que les facteurs de risque/conditions associées suggérent
une probabilité plus forte d’HTAP ou d’"HTPTEC (voir I'algorithme diagnostique).

TABLEAU V: Démarche diagnostique selon la probabilité d'HTP a I'échocardiographie, chez les patients
ayant des symptomes compatibles avec une HTP, avec ou sans facteurs de risque d'HTAP ou d'HTPTEC.
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Symptomes, signes, antécédents suggérant une HTP

Probabilité échocardiographique d’HTP

Elevée ou intermédiaire Basse

Envisager une maladie du cceur gauche l

ou une maladie pulmonaire selon
les symptomes, les signes, les facteurs de risque, Envisager d’autres causes et/ou surveiller
I’ECG, ’EFR + DLCO, la radiographie thoracique

et le scanner thoracique, et la gazométrie artérielle

Diagnostic de maladie du cceur gauche
ou de maladie pulmonaire confirmé ?

Pas de signes d’HTP sévére ou Signes d’HTP sévére ou
de dysfonction VD sévére de dysfonction VD sévére

Scintigraphie pulmonaire X
de ventilation et de perfusion Envoyer a un centre
Défauts de perfusion ? expert dans I'HTP

Traiter la maladie
sous-jacente

5 Non
Envoyer a un centre

expert dans I'HTP l

Cathétérisme droit :
PAPm = 25 mmHg,

pression capillaire =15 mmHg,
RVP > 3 U Wood
HTAP probable,
tests diagnostiques spécifiques
Envisager
d’autres causes

Maladie du tissu conjonctif R TS Cardiopathie congénitale

Médicaments - toxines ] Portopulmonaire
oo

. !

Maladie veino-occlusive Maladie veino-occlusive

pulmonaire/ hémangiomatose pulmonaire/hémangiomatose HTAP idiopathique HTAP héréditaire
capillaire pulmonaire capillaire pulmonaire

HTPTEC possible :
angioscanner pulmonaire,
cathétérisme droit +
angiographie pulmonaire

héréditaire idiopathique

F1G. 1: Algorithme diagnostique
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Des tests de fonction pulmonaire et une
gazomeétrie artérielle permettent d’éva-
luer la contribution d’une maladie pul-
monaire parenchymateuse ou des voies
aériennes sous-jacentes.

Une scintigraphie pulmonaire de ven-
tilation/perfusion doit étre réalisée
chez les patients ayant une HTP, a la
recherche d’'une HTPTEC.

Un scanner contribue a 'identification
des patients ayant une maladie pulmo-
naire ou une HTPTEC.

Une IRM cardiaque permet d’évaluer
la taille, la morphologie et la fonction
du VD.

Des examens biologiques et immuno-
logiques, de méme qu’une échogra-
phie abdominale, ne sont pas utiles
pour diagnostiquer une HTP, mais sont
nécessaires pour identifier la cause de
certaines formes d’HTP et une atteinte
des organes cibles.

Un cathétérisme droit est nécessaire
pour confirmer le diagnostic d’'HTAP
et celui d’HTPTEC, évaluer la sévérité
de I’atteinte hémodynamique et réa-
liser des tests de vasoréactivité de la
circulation pulmonaire chez certains
patients. Voici les recommandations
pour la réalisation d’un cathétérisme
droit:

—un cathétérisme droit est recommandé
pour confirmer le diagnostic d’"HTAP
(groupe 1) et appuyer les décisions thé-
rapeutiques (I, C);

—chez les patients qui ont une HTP, il
est recommandé de réaliser un cathé-
térisme cardiaque dans les centres
experts, car il peut étre techniquement
difficile et s’associer a des complica-
tions séveres (I, B);

—un cathétérisme droit doit étre envisagé
dans I'HTAP (groupe 1) afin d’évaluer
’effet thérapeutique des médicaments
(ITa, C);

—un cathétérisme droit est recommandé
chez les patients ayant un shunt car-

diaque congénital afin d’appuyer les
décisions de correction (I, C);

—un cathétérisme droit est recommandé
chez les patients ayant une HTP due a
une maladie du cceur gauche (groupe 2)
ou une maladie pulmonaire (groupe 3)
si une transplantation est envisagée
I1,C);

—lorsque la mesure de la pression capil-
laire pulmonaire n’est pas fiable, un
cathétérisme cardiaque gauche doit étre
envisagé afin de mesurer la pression télé-
diastolique VG (IIa, C);

—un cathétérisme droit peut étre envi-
sagé chez les patients ayant une sus-
picion d’HTP et une maladie du cceur
gauche ouune maladie pulmonaire, afin
d’évaluer les diagnostics différentiels et
d’appuyer les décisions thérapeutiques
(Ib, C);

—un cathétérisme droit estindiqué chez
les patients ayant une HTPTEC (groupe 4)
afin de confirmer le diagnostic et d’ap-
puyer les décisions thérapeutiques (I, C).

Les recommandations pour les tests de
vasoréactivité sont les suivantes:
—’évaluation de la vasoréactivité n’est
indiquée que dans les centres experts
(L C);

—les tests de vasoréactivité sont
recommandés chez les patients ayant
une HTAP idiopathique, héréditaire
ou médicamenteuse afin de détecter
les patients qui peuvent étre traités par
des calcium-bloquants a fortes doses
(I, C);

—une réponse positive aux tests de
vasoréactivité est définie comme une
réduction de la PAPm = 10 mmHg afin
d’atteindre une valeur absolue de PAPm
=<40mmHg avec un débit cardiaque aug-
menté ou inchangé (I, C);

—le monoxyde d’azote est recommandé
pour les tests de vasoréactivité (I, C);
—1’époprosténol par voie intraveineuse
est une alternative pour les tests de vaso-
réactivité (I, C);

—l’adénosine doit étre considérée
comme une alternative pour les tests de
vasoréactivité (Ila, C);

—l’iloprost inhalé peut étre envisagé

comme une alternative pour les tests de
vasoréactivité (IIb, C);

— les calcium-bloquants per os ou par
voie intraveineuse ne sont pas recom-
mandés pour les tests de vasoréactivité
(I, C);

— les tests de vasoréactivité destinées a
détecter les patients pouvant étre trai-
tés par des calcium-bloquants a fortes
doses ne sont pas recommandés chez
les patients ayant une HTAP autre que
idiopathique, héréditaire ou médica-
menteuse, ni dans I’'HTP des groupes 2,
3,4et5 (I, C).

3. Algorithme diagnostique

1l est montré dans la figure 1. Voici les
recommandations pour la stratégie dia-
gnostique:

—I’échocardiographie est recommandée
comme premier examen non invasif en
cas de suspicion d’'HTP (I, C);

—une scintigraphie pulmonaire de ven-
tilation/perfusion ou de perfusion est
recommandée chez les patients ayant
une HTP inexpliquée, afin d’exclure une
HTPTEC (I, C);

—un angioscanner de I’artére pulmo-
naire est recommandé dans le cadre du
bilan d’une HTPTEC (I, C);

—les examens biochimiques, hématolo-
giques, immunologiques de routine, une
recherche de VIH et un bilan thyroidien
sont recommandés chez tous les patients
ayant une HTAP afin d’identifier une
maladie spécifique associée (I, C);
—une échographie abdominale est
recommandée dans le cadre du bilan
d’une hypertension portale (I, C);

—une EFR avec DLCO est recommandée
dans ’évaluation initiale des patients
ayant une HTP (I, C);

—un scanner thoracique doit étre envi-
sagé chez tous les patients ayant une
HTP (Ila, C);

—une angiographie pulmonaire doit étre
envisagée dans le cadre du bilan d’une
HTPTEC (Ila, C);

—une biopsie pulmonaire n’est pas
recommandée chez les patients ayant
une HTAP (I1I, C).



Hypertension artérielle
pulmonaire (groupe 1)

1. Evaluation de la sévérité

Une évaluation régulieére des patients
ayantune HTAP dans les centres experts
en HTP est fortement recommandée
(tableau VI). Une évaluation compléte
est nécessaire puisqu’il n’y a pas de
variable unique apportant suffisamment
d’informations diagnostiques et pronos-
tiques (tableau VII).

Plusieurs questions doivent étre posées
a chaque consultation:

—y a-t-il détérioration clinique depuis
I’évaluation précédente?

—si oui, cette détérioration est-elle cau-
sée par une progression de ’'HTP ou par
une maladie concomitante ?
—lafonction VD est-elle stable et suffisante?
—’état actuel est-il compatible avec un
bon pronostic a long terme ? Autrement
dit, le patient a-t-il les critéres de bas
risque? (tableau VII).

Déterminants du pronostic
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3 a 6 mois aprées

Tous les o En cas
6 212 mois | "¢ eodiation d’aggravation
thérapeutique g8
Evaluation médicale
et détermination
+ + + + +
de la classe
fonctionnelle
ECG + + + + +
Test de marche
de 6 min/score de + + + + +
dyspnée de Borg
Epreuve d’effort
. : + + +
cardiopulmonaire
Echocardiographie
Biologie de base? + +
Biologie
A : b + + +
supplémentaire
Gazométrie +
Cathétérisme droit + + +
@ Numération formule, INR chez les patients qui ont un traitement AVK; créatininémie,
natrémie, kaliémie, ASAT/ALAT chez les patients qui ont des antagonistes des récepteurs de
I’endothéline, bilirubine et BNP ou NT-proBNP.
bTSH, troponines, uricémie, statut ferrique (fer, ferritine, récepteurs de la transferrine),
autres variables selon les caractéristiques du patient.

TABLEAU VI: Evaluation et moments du suivi des patients ayant une HTAP.

Risque intermédiaire

Risque bas (< 5 %)

Risque élevé (> 10 %)

(estimation de la mortalité a 1an) (5-10 %)
Signes cliniques d’insuffisance VD | Absents Absents Présents
Progression des symptomes Non Lente Rapide
Syncopes Non Syncope occasionnelle Syncopes répétées
(effort important, syncope
orthostatique chez un patient
stable par ailleurs)
Classe fonctionnelle de 'TOMS 1,1 1] \Y
Distance parcourue pendant le > 440 m 165 - 440 m <165 m

test de marche de 6 min

Epreuve d’effort cardiopulmonaire

VO, max > 15 mL/min/kg
(> 65 % de la valeur théorique)
Pente VE/VCO, < 36

VO, max 11-15 mL/ min/kg
(35-65 % de la valeur théorique)
Pente VE/VCO, 36-44,9

VO, max < 11 mL/ min/kg

(< 35 % de la valeur théorique)

Pente VE/VCO, =245

Taux sanguin de BNP/NT-proBNP

BNP <50 ng/L
NT-proBNP < 300 ng/L

BNP 50-300 ng/L
NT-proBNP 300-1400 ng/L

BNP > 300 ng/L
NT-proBNP > 1400 ng/L

Imagerie (échocardiographie, IRM
cardiaque)

Surface OD < 18 cm?
Pas d’épanchement péricardique

Surface OD 18-26 cm?
Epanchement péricardique
absent ou minime

Surface OD > 26 cm?

Epanchement péricardique

Hémodynamique

POD < 8 mmHg
Index cardiaque = 2,5 L/min/m?
SVO, > 65 %

POD 8-14 mmHg
Index cardiaque 2,0 - 2,4 L/min/m?
SVO, 60-65 %

POD > 14 mmHg

Index cardiaque < 2,0 L/min/m?

SVO, <60 %

TABLEAU VII: Evaluation du risque chez un patient ayant une HTAP.
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Apres cette évaluation, le patient peut
étre classé a risque bas, intermédiaire
ou élevé de détérioration clinique ou
de déces (tableau VII). Cependant,
d’autres facteurs influencent les mani-
festations de la maladie et son pro-
nostic, et ne sont pas influencés par
le traitement de ’'HTP: I’4age, le sexe,
la maladie sous-jacente et les comor-
bidités.

Le but du traitement est d’avoir un
risque bas. Les variables du tableau VII
peuvent ne pas étre concordantes entre
elles. C’est I’évaluation globale qui doit
guider les décisions thérapeutiques.

2. Traitement

Le processus thérapeutique des patients
ayant une HTAP ne peut pas étre consi-
déré comme une simple prescription
médicamenteuse. Il est caractérisé
par une stratégie complexe incluant
I’évaluation initiale de la sévérité et
les réponses aux traitements. Voici les
recommandations pour ’évaluation de
la sévérité d'une HTAP et de la réponse
au traitement:

—il estrecommandé d’évaluer la sévé-
rité de 'HTAP d’un patient avec un
ensemble de données provenant de
I’évaluation clinique, des tests d’ef-
fort, des données biochimiques, et des
évaluations échocardiographiques
et hémodynamiques (tableaux VI et
Vi) (1, C);

—il est recommandé de réaliser des éva-
luations réguliéres tous les 3 a 6 mois chez
les patients stables (tableau VI) (1, C);
—’obtention/le maintien d’un profil
a bas risque (tableau VII) est le but a
atteindre grice au traitement (I, C);
—’obtention/le maintien d'un profil de
risque intermédiaire (tableau VII) doit
étre considéré comme une réponse ina-
déquate au traitement chez la plupart
des patients ayant une HTAP (IIa, C).

La stratégie thérapeutique actuelle des
patients ayant une HTAP peut étre divi-
sée en 3 grandes étapes:

—l’approche initiale inclut les mesures
générales, les traitements de soutien,
I’envoi dans un centre expert et les tests
de vasoréactivité aigué pour I'indica-
tion d’un traitement calcium-bloquant
chronique;

—la deuxiéme étape inclut le traitement
initial avec des calcium-bloquants a
fortes doses chez les patients vaso-
réactifs ou des médicaments approu-
vés dans 'HTAP chez les patients non
vasoréactifs, selon le risque du patient
(tableau VII) et le niveau de recomman-
dation de chaque traitement ou associa-
tion de traitements (tableaux VIII, IX
etX);

—la troisiéeme étape correspond aux
stratégies thérapeutiques subséquentes
en cas de réponse inadéquate aux traite-
ments, y compris aux associations médi-
camenteuses approuvées (tableau X):
prise en charge intensive, septostomie
atriale par ballon et transplantation pul-
monaire (tableau XI).

® Mesures générales

La grossesse est contre-indiquée (I, C).
La vaccination contre la grippe et les
affections pneumococciques est recom-

mandée (I, C).

Une aide psychosociale est recomman-
dée (1, C).

Classe Il Classe Il Classe IV
Calcium-bloquants I,C I,C -
Antagonistes des récepteurs de Ambrisentan A LA IIb, C
I’endothéline Bosentan I,A I,A Ilb, C
Macitentan 1,B 1,B Ib, C
Inhibiteurs de la phosphodiestérase Sildénafil I,A I,A Ib, C
de type s Tadalafil 1,B 1,B Ib, C
Vardénafil* Ilb, B 1b, B Ib, C
Stimulateurs de la guanylate cyclase Riociguat 1,B 1,B 11b, C
Prostanoides Epoprosténol Intraveineux - LA LA
lloprost Inhalé - 1,B Ib, C
Intraveineux* - lla,C 11b, C
Tréprostinil Sous-cutané - 1,B 1b, C
Inhalé* - 1,B Ilb, C
Intraveineux - lla,C 11b, C
Oral* - 11b, B -
Béraprost* - 11b, B -
Agonistes du récepteur IP Sélexipag* Oral I,B I,B -
* Ce médicament n’est pas approuvé par 'lEMA au moment de la publication de ces recommandations.

TaBLEAU VIII: Efficacité des monothérapies médicamenteuses dans I’'HTAP (groupe 1) selon la classe fonctionnelle de 'OMS.
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Classe Il Classe llI Classe IV
Ambrisentan + tadalafil 1,B 1,B 1b, C
Autre antagoniste des récepteurs de 'endothéline + inhibiteur de la phosphodiestérase de type 5 Ila,C lla,C IIb, C
Bosentan + sildénafil + époprosténol intraveineux - lla,C lla,C
Bosentan + époprosténol intraveineux - Ila, C Ila, C
Autre antagoniste des récepteurs de I'endothéline ou inhibiteur de la phosphodiestérase de ) b, C b, C
type 5 + tréprostinil sous-cutané ’ ’
Autre antagoniste des récepteurs de I'endothéline ou inhibiteur de la phosphodiestérase de i b, C b, C
type 5 + autre analogue de la prostacycline intraveineux ’ ’
TABLEAU IX: Efficacité des associations médicamenteuses initiales dans I'HTAP (groupe 1) selon la classe fonctionnelle de 'OMS.
Classe Il Classe lll Classe IV

Macitentan ajouté au sildénafil I,B 1,B lla,C
Riociguat ajouté au bosentan I,B 1,B lla, C
Sélexipag ajouté a un antagoniste des récepteurs de I'endothéline et/ou un inhibiteur

de la phosphodiestérase de type 5 B LB lla, C
Sildénafil ajouté a I'’époprosténol - 1,B Ila, B
Tréprostinil inhalé ajouté au sildénafil ou au bosentan lla,B lla,B lla, C
lloprost inhalé ajouté au bosentan Ib,B llb,B 1b, C
Tadalafil ajouté au bosentan Ila,C lla,C lla,C
Ambrisentan ajouté au sildénafil llb, C 1b, C 1b, C
Bosentan ajouté a I'époprosténol - IIb, C IIb, C
Bosentan ajouté au sildénafil IIb, C IIb, C IIb, C
Sildénafil ajouté au bosentan llb, C 11b, C 1b, C
Autres doubles associations Ilb, C lib, C 1b, C
Autres triples associations IIb, C IIb, C IIb, C
Riociguat ajouté au sildénafil ou a un autre inhibiteur de la phosphodiestérase de type 5 11, B 11, B 11, B

TABLEAU X: Efficacité des associations médicamenteuses séquentielles dans I'HTAP (groupe 1) selon la classe fonctionnelle de 'OMS.

Un entrainement supervisé a l’effort doit
étre envisagé chez les patients physique-
ment déconditionnés (Ila, B).

En cas de voyage en avion, I’administra-
tion d’oxygene doit étre envisagée chez
les patients qui sont en classe fonction-
nelle IIT ou IV de I’'OMS et chez ceux
dont la pression artérielle en oxygene
est < 8 kPa (60 mmHg) (Ila, C).

En cas d’intervention chirurgicale pro-
grammeée, une anesthésie péridurale plu-
tot que générale doit étre préférée chaque
fois que c’est possible (IIa, C).

Une activité physique excessive entrai-
nant des symptomes pénibles n’est pas
recommandée (III, C).

o Traitements de soutien

Un traitement diurétique est recom-
mandé lorsqu’il y a des signes de dys-
fonction VD et de rétention hydrique
I Q).

Une oxygénothérapie continue a long
terme est recommandée lorsque la pres-
sion artérielle en oxygeéne est < 8 kPa
(60 mmHg) (I, C).

Un traitement anticoagulant oral peut
étre envisagé en cas d’"HTAP idiopa-
thique, héréditaire ou due a 1'usage
d’anorexigéne (IIb, C).

La correction d’une anémie et/ou d'un
déficit en fer peut étre envisagée (IIb, C).

LesIEC, les antagonistes des récepteurs
de I’angiotensine 2, les bétabloquants
et ’ivabradine ne sont pas recom-
mandés, sauf s’ils sont nécessaires du
fait d’une comorbidité (par exemple,
hypertension artérielle, maladie coro-
naire, insuffisance cardiaque gauche)
(01, G).

e Traitement calcium-bloquant chez
les patients répondant au test de
vasoréactivité aigué

Des calcium-bloquants a fortes doses
sont recommandés chez les patients
ayant une HTAP idiopathique, héré-
ditaire ou médicamenteuse, et répon-
dant au test de vasoréactivité aigué
(L, Q).



réalités CARDIOLOGIQUES

Une hospitalisation en unité de soins intensifs est recommandée chez les patients qui ont une HTP et
une fréquence cardiaque élevée (> 110 bpm), une pression artérielle basse (PAS < 9o mmHg), un débit - - I,C
urinaire bas et un taux de lactates qui augmente, que cela soit dii ou non a des comorbidités

Classe Il Classe Il Classe IV

Un soutien inotrope est recommandé chez les patients qui sont en hypotension - I,C I,C
Une transplantation pulmonaire est recommandée peu aprés une réponse clinique inadéquate a un ) e LC
traitement médical maximal ’ ’
Une septostomie atriale par ballon peut étre envisagée en cas d’échec du traitement médical maximal - IIb, C IIb, C

TABLEAU Xl : Efficacité de la prise en charge en unité de soins intensifs de la septostomie atriale par ballon et de la transplantation pulmonaire dans I'HTAP

(groupe 1) selon la classe fonctionnelle de 'OMS.

Une surveillance attentive, avec une
réévaluation compléte apres 3 a 4 mois
de traitement (incluant un cathété-
risme droit), est recommandée chez les
patients qui ont une HTAP idiopathique,
héréditaire ou médicamenteuse, et qui
sont traités par des calcium-bloquants a
fortes doses (I, C).

La poursuite des calcium-bloquants
a fortes doses est recommandée chez
les patients qui ont une HTAP idiopa-
thique, héréditaire ou médicamenteuse,
qui sont en classe fonctionnelle I ou I
de ’'OMS et chez lesquels il y a eu une
amélioration hémodynamique impor-
tante (proche de lanormalisation) (I, C).

La prescription d’un traitement spéci-
fique de 'HTAP est recommandée chez
les patients en classe fonctionnelle IIT ou
IV de ’OMS et chez ceux n’ayant pas eu
d’amélioration hémodynamique impor-
tante (presque normalisation) aprés un
traitement par des calcium-bloquants a
fortes doses (I, C).

Des calcium-bloquants a fortes doses ne
sont pas indiqués chez les patients qui
n’ont pas eu de test de vasoréactivité ou
chez lesquels il n’y a pas de vasoréacti-
vité, saufsi des doses standard sont pres-
crites du fait d'une autre indication (par
exemple, phénomene de Raynaud) (111, C).

o Traitements chez les patients non
vasoréactifs

Les monothérapies médicamenteuses,
les associations médicamenteuses ini-

tiales et les associations médicamen-
teuses séquentielles sont présentées
dans les tableaux VIII, IX et X.

o Stratégies thérapeutiques
subséquentes

Elles sont présentées dans le tableau XI.
o Algorithme de traitement

L'algorithme de traitement de 'HTAP est
montré dans la figure 2. Les classes de
recommandation etles niveaux de preuve
sont mentionnés dans le tableau VIII
(monothérapies), le tableau IX (asso-
ciations thérapeutiques initiales), le
tableau X (associations thérapeutiques
séquentielles) et le tableau XI (traite-
ment en soins intensifs et interventions).

L’algorithme de traitement de 'HTAP ne
s’applique pas aux patients des autres
groupes cliniques, en particulier les
patients du groupe 2 (maladie du cceur
gauche) ou du groupe 3 (maladies pul-
monaires).

Sous-groupes d’HT(A)P
spécifiques

1. HTAP chez I’enfant

Un algorithme diagnostique et un
algorithme thérapeutique spécifiques
aux enfants sont recommandés (Ivy D,
Abman SH, Barst R] et al. Pediatric pul-
monary hypertension. ] Am Coll Cardiol,
2013;62(25 Suppl):D117-D126) (I, C).

2. HTAP associée a une cardiopathie
congénitale chez I'adulte

Selon la valeur des RVP, la cardiopathie
doit étre corrigée (par voie chirurgicale
ou percutanée) ou non (Ila, C):
—RVPindexées (U Wood X m?2) < 4;RVP
(UWood) < 2,3: correction;

—RVP indexées > 8; RVP >4,6: pas de
correction;

—RVP indexées 4-8; RVP 2,3-4,6: éva-
luation du patient dans un centre expert.

Le bosentan est recommandé chez les
patients qui sont en classe fonctionnelle
11T de ’'OMS et ont un syndrome d’Eisen-
menger (I, B).

Les autres antagonistes des récepteurs de
I’endothéline, les inhibiteurs de la phos-
phodiestérase de type 5 et les prostanoides
doivent étre envisagés chez les patients
ayant un syndrome d’Eisenmenger (Ia, C).

En I’absence d’hémoptysie significative,
un traitement anticoagulant oral peut
étre envisagé chez les patients ayant
une thrombose dans I’AP ou des signes
d’insuffisance cardiaque (IIb, C).

Une oxygénothérapie doit étre envisagée
si elle entralne une augmentation de la
saturation artérielle en oxygene et réduit
les symptomes (Ila, C).

Si des symptomes d’hyperviscosité sont
présents, une saignée avec remplace-
ment isovolémique doit étre envisagée,
habituellement lorsque I’hématocrite est
>65 % (IIa, C).
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Traitement
calcium-bloquant

Patient
vasoréactif

Monothérapie initiale
(tableau ViII)

LELT AR - — — — — >

¢— Patient non vasoréactif

HTAP confirmée
par un centre expert

v

Test de vasoréactivité aigué
(seulement HTAP idiopathique,
héréditaire ou médicamenteuse)

v

Mesures générales

Traitements de soutien

Risque bas ou intermédiaire

r (classes fonctionnelles lI-111 de 'OMS) j

Association thérapeutique

initiale per os (tableau IX)

(classe fonctionnelle IV de ’'OMS)

Association thérapeutique initiale incluant
des analogues de la prostacycline

par voie intraveineuse (tableau IX)

v

Haut risque

v

Patient déja traité —~ — — — ) Réponse clinique inadéquate ———»p

Association séquentielle double ou triple (tableau X)

Réponse clinique inadéquate

Envisager la mise sur liste d’attente de transplantation pulmonaire (tableau Xi)

transplantation pulmonaire

Envisager un bilan
en centre expert pour

FIG. 2: Algorithme de traitement d'une HTAP.

Une supplémentation en fer peut étre
envisagée chez les patients ayant des
taux de ferritinémie bas (IIb, C).

Une association thérapeutique peut étre
envisagée chez les patients ayant un syn-
drome d’Eisenmenger (IIb, C).

Les calcium-bloquants ne sont pas
recommandés chez les patients ayant
un syndrome d’Eisenmenger (111, C).

3. HTAP associée 4 une maladie du
tissu conjonctif

Chez ces patients, 1’algorithme théra-
peutique recommandé est le méme que

pour les patients ayant une HTAP idio-
pathique (I, C).

Une échocardiographie derepos estrecom-
mandée comme test de dépistage chezles
patients qui ont une sclérodermie et sont
asymptomatiques, avec, chaque année,
une échocardiographie, une mesure de la
DLCO et des biomarqueurs (I, C).

Un cathétérisme droit est recommandé
dans tous les cas de suspicion d’"HTAP
associée a une maladie du tissu conjonc-
tf (1, C).

Une anticoagulation orale peut étre envi-
sagée au cas par cas et lorsqu’il existe

une prédisposition a une thrombophilie
(Ilb, C).

4. HTAP associée a une hypertension
portale

Une échocardiographie a la recherche
de signes d’"HTP est recommandée chez
les patients symptomatiques ayant une
maladie hépatique ou une hypertension
portale, et chez tous les candidats a une
transplantation hépatique (I, B).

Il estrecommandé d’adresser les patients
ayant une HTAP associée a une hyper-
tension portale a un centre expert dansla
prise en charge des deux affections (I, C).
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Il est recommandé d’appliquer chez ces
patients le méme algorithme thérapeu-
tique que dans les autres formes d’HTAP,
en prenant en compte la sévérité de la
maladie hépatique (I, C).

Une anticoagulation n’est pas recom-
mandée chez les patients ayant une
HTP associée a une hypertension por-
tale (I1I, C).

Une transplantation hépatique peut étre
envisagée chez certains patients répon-
dantbien au traitement de 'HTAP (IIb, C).

Une transplantation hépatique est
contre-indiquée chez les patients ayant
une HTAP sévere et non contrdlée (III, C).

5. HTAP associée a une infection par
le VIH

Un dépistage échocardiographique chez
les patients qui ont une infection par le
VIH et qui sont asymptomatiques, afin
de détecter une HTAP, n’est pas recom-
mandé (III, C).

Chez les patients ayant une HTAP
associée a une infection par le VIH, le
méme algorithme thérapeutique que
pour les patients ayant une HTAP doit
étre envisagé, en prenant en compte les
comorbidités et les interactions médica-
menteuses (ITa, C).

Présentation clinique

Une anticoagulation n’est pas recom-
mandée du fait de I’absence de données
sur la balance bénéfices/risques (IIL, C).

6. Maladie veino-occlusive
pulmonaire et hémangiomatose
capillaire pulmonaire

Un ensemble d’arguments cliniques,
bronchoscopiques et radiologiques est
recommandé pour diagnostiquer ces
maladies (I, C).

L’identification d’une mutation biallé-
lique EIF2AK4 est recommandée afin de
confirmer le diagnostic de ces maladies
héréditaires s’il n’y a pas de confirma-
tion étiologique (I, B).

Des le diagnostic fait, ces patients
doivent étre transférés dans un centre
de transplantation (I, C).

Les patients qui ont ces maladies ne doivent
étre pris en charge que dans les centres trés
expérimentés dans 'HTP en raison du
risque d’cedéme pulmonaire apres la mise
en ceuvre du traitement de 'HTAP (Ia, C).

HTP due a une maladie du
cceur gauche (groupe 2)

Les facteurs clés suggérant une HTP du
groupe 2 sont présentés dans le fableau XI1.

Echocardiographie

L'optimisation du traitement de la mala-
die cardiaque structurelle sous-jacente
est recommandée avant d’envisager
I’évaluation d'une HTP due & une mala-
die du ceeur gauche (I, C).

1l est recommandé d’identifier d’autres
causes d’HTP (BPCO, syndrome d’ap-
nées du sommeil, EP, HTPTEC) et de
les traiter avant d’envisager 1’évaluation
d'une HTP due a une maladie du cceur
gauche (I, C).

1l est recommandé de faire I’évaluation
invasive de 'HTP lorsque le statut volé-
mique a été optimisé (I, C).

Les patients qui ont une HTP due a une
maladie du ceeur gauche et une compo-
sante précapillaire sévere (gradient de
pression diastolique élevé et/ou RVP
élevées) doivent étre adressés a un centre
expert dans I'HTP, pour une évaluation
diagnostique compléte et une décision
thérapeutique individualisée (IIa, C).

L'importance et le role des tests de vaso-
réactivité ne sont pas établis dans ’'HTP
due a une maladie du coeur gauche, sauf
chez les patients candidats a une trans-
plantation cardiaque et/ou a une assis-
tance VG (III, C).

Les médicaments approuvés dans
I’'HTAP ne sont pas recommandés dans

Autres caractéristiques

Age > 65ans

Anomalie cardiaque gauche structurelle

Symptémes d’insuffisance
cardiaque gauche

Eléments de syndrome
métabolique

Antécédent de maladie cardiaque
FA persistante

» Maladie des valves du cceur gauche

« Grosse OG (> 4,2 cm)

» Bombement du septum interatrial a droite
« Dysfonction VG

« HVG concentrique et/ou augmentation de la masse VG

Indices Doppler de pressions de remplissage VG augmentées

« E/e’augmenté
» Anomalie du flux mitral > type 2-3

Absence :

« de dysfonction VD

« d’encoche mésosystolique du flux pulmonaire
« d’épanchement péricardique

ECG

« HVG et/ou HAG
« FA / flutter atrial
* BBG

* Ondes Q

Autres données d’'imagerie
« Stries de Kerley B

- Epanchement pleural

« Edéme pulmonaire

« Grosse OG

TaBLEAU XlI: Exemples de facteurs clés suggérant une HTP du groupe 2.
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Hémodynamique (cathétérisme droit)

Terminologie

BPCO/fibrose pulmonaire idiopathique/fibrose et emphyséme
pulmonaire associés, sans HTP

PAPmM < 25 mmHg

BPCO/fibrose pulmonaire idiopathique/fibrose et emphyséme
pulmonaire associés, avec HTP

PAPmM =25 mmHg

BPCO/fibrose pulmonaire idiopathique/fibrose et emphyséme PAPmM > 35 mmHg ou

pulmonaire associés, avec HTP sévére

PAPm =25 mmHg avec débit cardiaque bas (index cardiaque < 2,5 L/min)

non expliqué par d’autres causes

TABLEAU XIII: Classification hémodynamique de 'HTP due aux maladies pulmonaires.

I'HTP due a une maladie du coeur gauche
(111, C).

HTP due aux maladies
pulmonaires et/ou a
I"hypoxie (groupe 3)

La classification hémodynamique de
I'HTP due aux maladies pulmonaires
est présentée dans le tableau XIII.

Une échocardiographie est recommandée
pour I'évaluation diagnostique non inva-
sive d'une HTP suspectée chez les patients
ayant une maladie pulmonaire (I, C).

Chez les patients présentant des signes
échocardiographiques d’'HTP sévereet/ou
de dysfonction VD sévere, I’envoi & un
centre expert est recommandé (I, C).

Le traitement optimal de la maladie pul-
monaire sous-jacente, incluant 1’oxygé-
nothérapie a long terme chez les patients
souffrant d’hypoxie chronique, est
recommandé chez les patients ayant une
HTP due a une maladie pulmonaire (I, C).

L’envoi a un centre expert dans I'HTP
doit étre envisagé chez les patients ayant
des signes d’HTP sévere et/ou de dys-
fonction VD sévere pour un traitement
individualisé (Ila, C).

Un cathétérisme droit n’est pas recom-
mandé en cas de suspicion d’HTP chez
les patients ayant une maladie pulmo-
naire, sauf si des conséquences théra-
peutiques sont envisagées (par exemple,
transplantation pulmonaire, diagnostics

alternatifs tels qu'une HTAP ou une
HTPTEC, inclusion éventuelle dans un
essai clinique) (I, C).

Les médicaments approuvés dans’HTAP
ne sont pasrecommandés dans ’HTP due
aune maladie pulmonaire (III, C).

HTP thromboembolique
chronique (groupe 4.1)

Les algorithmes diagnostique et thé-
rapeutique sont présentés dans les
figures 3 et 4.

Chez les patients survivant aprés
une EP et qui ont une dyspnée d’ef-
fort, une HTPTEC doit étre envisagée
(ITa, C).

Une anticoagulation a vie est recom-
mandée chez tous les patients ayant une
HTPTEC (I, C).

Il est recommandé, chez tous les
patients ayant une HTPTEC, que I’éva-
luation de ’opérabilité et les décisions
concernant les autres stratégies théra-
peutiques soient prises par une équipe
pluridisciplinaire d’experts (I, C).

Oui

HTPTEC possible

Envoi a un centre expert
dans ’HTP/HTPTEC

v

Angioscanner pulmonaire,
cathétérisme droit +

angiographie pulmonaire

Symptomes, signes, antécédents suggérant une HTPTEC

Probabilité échocardiographique d’HTP (tableau IV)

Haute ou intermédiaire

XIS

Scintigraphie de ventilation et de perfusion
Défauts de perfusion ?

Non

HTPTEC éliminée

Bilan d’HTP/HTAP (fig. 1)

F1G. 3: Algorithme diagnostique d'une HTPTEC.
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v

Diagnostic confirmé
par le centre expert dans ’HTPTEC

Anticoagulation a vie

Evaluation de I'opérabilité par une équipe
pluridisciplinaire experte en HTPTEC

r(Techniquement opérableh

Rapport Rapport
bénéfices/risques

acceptable

Endartériectomie
pulmonaire

Envisager

pulmonaire

bénéfices/risques
non acceptable

HTP symptomatique

une transplantation

[Techniquement non opérable ]
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F1G. 4: Algorithme thérapeutique en cas d’HTPTEC.

Une endartériectomie pulmonaire
chirurgicale avec arrét circulatoire et
hypothermie profonde est recomman-
dée chez les patients ayant une HTPTEC
I Q).

Le riociguat est recommandé chez les
patients symptomatiques qui ont été
classés comme ayant une HTPTEC
persistante ou récidivante apres inter-
vention chirurgicale, ou une HTPTEC
inopérable, par une équipe experte dans
IP'HTPTEC incluant au moins un chirur-
gien expérimenté dans I’endartériecto-
mie pulmonaire (I, B).

L'usage hors AMM de médicaments
approuvés dans I'HTAP peut étre envi-

sagé chez les patients symptomatiques
qui ont été classés comme ayant une
HTPTEC persistante ou récidivante
apres intervention chirurgicale, ou une
HTPTEC inopérable, par une équipe
experte dans 'HTPTEC incluant au
moins un chirurgien expérimenté dans
I’endartériectomie pulmonaire (IIb, B).

Une angioplastie pulmonaire par ballon
peut étre envisagée chez les patients ino-
pérables ou ayant un rapport bénéfices/
risques défavorable pour une endarté-
riectomie pulmonaire (IIb, C).

Le dépistage d'une HTPTEC chez les sur-
vivants d’'une EP asymptomatiques n’est
actuellement pas recommandé (III, C).

Définition d’un centre
de référence sur I’'HTP

Il est recommandé pour un centre de
référence sur ’'HTP que les soins soient
dispensés par une équipe pluriprofes-
sionnelle (cardiologue, pneumologue,
infirmiere spécialisée, radiologue, psy-
chologue, assistante sociale, astreinte
d’expertise appropriée) (I, C).

1l est recommandé pour un centre de
référence d’avoir des liens directs et des
acces rapides aux autres services (mala-
dies du tissu conjonctif, planification
familiale, endartériectomie pulmonaire,
transplantation pulmonaire, cardiopa-
thie congénitale chez I’adulte) (I, C).

11 doit étre envisagé pour un centre de
référence de suivre au moins 50 patients
avec HTAP ou HTPTEC, et d’accueillir
au moins 2 nouveaux patients par mois
avec HTAP ou HTPTEC documentée
(ITa, G).

11 doit étre envisagé pour un centre de
référence de réaliser au moins 20 tests de
vasoréactivité par an chez des patients
ayant une HTAP idiopathique, hérédi-
taire ou médicamenteuse (Ila, C).

Les centres de référence doivent partici-
per a des travaux de recherche clinique
collaboratifs dans I'HTAP, dont des
essais cliniques de phase Il et de phase III
(IIa, C).

L’auteur a déclaré ne pas avoir de conflits
d’intéréts concernant les données publiées
dans cet article.



