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Definitions : Pulmonary Hypertension 
(HTP)   

 

 

•  L’hypertension pulmonaire (HTP) est  caractérisée par une 
augmentation de la pression artérielle pulmonaire, définie 
actuellement hémodynamiquement par :  

 

     PAPm > 20 mmHg  par cathétérisme cardiaque droit au repos. 

 
        

 
New definition of pulmonary hypertension according to 

World Symposium of Pulmonary Hypertension 2018  



 

     Syndrome caractérisé par un remodelage marqué de la paroi 
vasculaire pulmonaire, et une augmentation progressive des 
résistances à l’écoulement  sanguin . 

 

→Remodelage et hypertrophie du VD. 

 

→Le décès résulte de l’ICD si l’HTAP demeure non traitée. 

Definitions : Arterial Pulmonary 
Hypertension (HTAP)   



 

• HTP : PAP m > 20mmHg : cathétérisme cardiaque droit. 

 

• Precapillary HTP :  PAPO <15mmHg, ↑résistances vasculaires 
pulmonaires  ≥3WU (Wood Units). 

 

• Post capillary HTP : PAPO>15mmHg , R <3WU. 

Hemodynamic Definition : precapillary Vs Post 
capillary Arterial Pulmonary Hypertension    





Historique 
• 1ere description anatomique de l’hypertension pulmonaire: 

Von Romberg. 

• 1929: premier cathétérisme cardiaque droit humain par 
Forsmann sur lui-même. 

• Années 1940 une vague d'observations physiologiques sur le 
cœur et la circulation pulmonaire par :Cournand et Richards. 

• 1965: Prix Noble de médecine : Forsmann, Cournand, 
Richards . 
 

 

 

 

 

 

• Richards: « de nombreuses formes et degrés d‘atteinte ont été définis et leurs 

réponses au traitement ont été mesurées. » 



• 1951:  Dresdale: première série de patients atteints 
d'hypertension  pulmonaire de cause inconnue , définie 
comme « hypertension pulmonaire primaire ». 

• 1960: épidémie d'hypertension pulmonaire primaire associée 
à l'utilisation de l’aminorex.  

• 1973 :  1er  Symposium Mondial sur l‘HTP (WSPH): HTP 
primitive / HTP secondaire à une affection. 

• 1998 :  2ème  symposium sur l‘HTP: individualisation des 
groupes. 

• 2008 : classification en 5 groupes  (Dana point). 

• 2013: quelques modifications. 

• 2018-2019: classification actuelle . 

Historique 



Classification   

 Basée sur les données du symposium mondial de 
l’hypertension pulmonaire (WSHP) en 2018 , prenant en 
compte les caractéristiques cliniques et hémodynamiques de 
chaque groupe. 

 

 5 groupes++  

 















Un problème de santé mondial 

  Prévalence variable selon la classification du groupe WSPH. 

 

 HTAP  (groupe 1) :   
• Prévalence:25 personnes/1million d’habitants  (femmes++)  dans les pays 

occidentaux 

•  Incidence annuelle: de 2 à 5 cas par million. 

 

 La maladie est plus grave chez les hommes âgés , (groupe 2).  

 

 Autres groupes: prévalence variable selon la cause: 

     prévalence plus forte des HTP des cardiopathies  congénitales et 
gauches ,maladies pulmonaires et infections virales (VIH+) 

 

 



Histopathologie  
• Les anomalies histologiques sont complexes et variables (causes sous 

jacentes++) 

• Les lésions communes : Remodelage des trois couches des parois 
vasculaires distales (50 à 500 μm).  

 une prolifération incontrôlée de cellules endothéliales ,cellules 
musculaires lisses et  fibroblastes. 

 Infiltration de cellules inflammatoires . 

 Thrombose in situ: activation plaquettaire , perte d’intégrité 
endothéliale. 

 Extension de la couche musculaire lisse aux  capillaires distaux non 
musculaires.  

 Les lésions plexiformes: anastomoses des artères bronchiques ou 
les vasa vasorum pénétrant la structure de la paroi des vaisseaux 
pulmonaires. 

 
Rétrécissement de la lumière ou oblitération complète des petits vaisseaux 



        Histopathologie 



Histopathologie  
• Remodelage du VD:   

 En réponse à une ↗ des résistances vasculaires pulmonaires. 

 Principal déterminant dans l’évolution et la survie . 

 

            Hypertrophie,  dilatation cavitaire,  dépôt de graisse,  

             Fibrose ,  changements métaboliques. 



Physiopathologie  
• Le dysfonctionnement endothélial est au premier plan: 

     un déséquilibre entre une production insuffisante de 
molécules vasodilatatrices : monoxyde d'azote (NO) 
,prostacycline  , une production excessive de 
vasoconstricteurs tels que l'endothéline . 

 

•  au cœur du processus de vasoconstriction, inflammation et 
croissance cellulaire incontrôlée.  

 

•  les voies de ses médiateurs représentent aujourd'hui les 
principales cibles pharmacologiques des traitements 
spécifiques de l'HTAP.  

 

 



              PHYSIOPATHOLOGIE  



Avancées génétiques  
 

• Avancée majeure années 2000: découverte du rôle de 
certains gènes dans la physiopathologie de l’HTAP. 

 

• La mutations de BMPR-II:  «  Bone morphogenic protein »  un 
récepteur de type II de la superfamille du facteur de 
croissance transformant β (TGF-β).  

• identifiées chez environ 80 % des formes  d’HTAP familiales et 
20% des formes sporadiques.  

• La perte fonctionnelle de BMPR-II : 

                    -Dysfonction endothéliale  

                    -Altération de l'équilibre  prolifération / apoptose. 

• Transmission  autosomique dominante. 

 

 



Avancées génétiques  
• Identification d’autres mutations dans : 

• ACVRL1 :codant pour le récepteur de l'activine A de type II–
like 1 [également connu sous le nom de kinase de type 
récepteur de l'activine 1]). 

• ENG (codant pour l’endoglin). 

 

ACVRL1 et l'endogline participent à la signalisation BMPR-II par 
dimérisation. 

 

 



Avancées génétiques  
Plus récemment : Identification d’autres mutations  : 

 

•  ATP13A3 (codant pour l'ATPase 13A3) ; SOX17, qui code pour la SRY-box 
17 et est un facteur de risque majeur de maladie cardiaque congénitale. 

 

•  AQP1 (codant pour l'aquaporine 1); et GDF2 (codant pour le facteur de 
différenciation de croissance 2, également connu sous le nom de BMP9). 

 

• EIF2AK4, qui code pour le facteur d'initiation de la traduction eucaryote 2 
alphakinase 4, dans  l’hémangiomatose pulmonaire capillaire  et la 
maladie veino-occlusive pulmonaire. 

 

• Plus récemment, TET2, codant pour la translocation dix-onze (tet) de la 
méthylcytosine dioxygénase 2, une enzyme clé dans la déméthylation de 
l'ADN. 

 

 



 Génétique  



Stratification du risque 

 

• Les patients atteints d’HTP doivent être classés dès le Dg  
en groupes à risque faible, intermédiaire et élevé. 

 

•  Ce risque est évalué sur la base d'une combinaison de 
données cliniques, fonctionnelles et hémodynamiques. 

D’après les conclusion du WSPH 2015 et 2018  



Stratification du risque 

Risk assesment in pulmonary hypertension  



Traitement  

Buts:  

 

• Améliorer la survie 

 

• Améliorer la qualité de vie 

 

• Améliorer les symptômes et les capacités à l’effort 

 

• Améliorer l’hémodynamique. 



Traitement  
Moyens : 
• Mesures générales 

 
• Traitement « conventionnel » 

– anticoagulants 
– diurétiques 
– Oxygène 

• Traitement « spécifique » 
– inhibiteurs calciques 
– analogues de la prostacycline 
– antagonistes de l’endothéline 
– Stimulateur de la guanylyl –cyclase  
– inhibiteurs des PDE5 
– chirurgie (Thromboendartériectomie, atrio-septostomie, 

transplantation) 



Traitement  

Mesures générales: 
 

– Grossesse  est à éviter (I C)  
 

– Efforts soutenus  sont à éviter (III C)  

 
– Vaccination : antigrippale et antipneumoccocique (I C) 

 

– Soutien psychosocial : (I C)  
 

– En chirurgie : anesthésie péridurale doit être préférée par rapport à 
l’anesthésie générale (IIa C) 

 

– Rehabilitation à l’effort : (IIa B) 
 

 

 
 

 



Traitement  

TRT conventionnel : 
 

 
 

 
 

 

– Diurétiques  (I C) 
• HTAP + signes cliniques d’insuffisance cardiaque droite  
• Furosémide (20 a 400 mg/jour ) / spironolactone (Aldactone) 

 
– Oxygénothérapie (I C) : si PaO2 < 60mmHg 

 

–  Anticoagulants oraux : 
• HTAP idiopathique 
• HTP post thromboembolique chronique  

 

–  Digoxine : 
• Si Tacchyarythmie atriale (IIa C) 

 
 

 
 

 



TRT spécifique : thérapie ciblée 

 





Traitement  

• Chirurgie 

• Trombo-endartériectomie  

– HTAP post-embolique  

– Envisagé au 1er plan  

– Patient inopérable ou HTP résiduelle après 

endartériectomie : TRT médical et/ou angioplastie par 

ballonet. 

 

• Atrioseptostomie  

 

• Transplantation pulmonaire  

 

 





Perspectives  

• Des essais cliniques ciblant des voies immunitaires 
spécifiques ont récemment été lancés. 

•  inhibiteur de la tyrosine kinase. 

• un essai de l'inhibiteur de la calcineurine FK506,94 qui  
régule  l'expression de BMPR-II. 

• sotatercept :uneprotéine de fusion de classe conçue pour se 
lier à l'activine du ligand TGF-β) a réduit la résistance 
vasculaire pulmonaire . 

 



Take home messages 

• L’HTAP est souvent silencieuse, la dyspnée d’effort est le 

symptôme le plus fréquent 

• L’échocardiographie permet de la dépister, le cathétérisme 

cardiaque droit de la confirmer 

• Les étiologies sont nombreuses cardiaques, pulmonaires, 

maladies systémiques, thromboemboliques… 

•  Les traitements actuels améliorent la qualité de vie des 

patients et le pronostic 

• La PEC est multidisciplinaire 



Merci de votre attention 


