
Hypertension Artérielle 
Pulmonaire 

Bernard Iung 

Hôpital Bichat 

Paris, France 



 



www.escardio.org 

3 

Définition de l’hypertension artérielle pulmonaire 
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Définitions hémodynamiques 
Classification de l’hypertension artérielle pulmonaire  
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Classification clinique de l’hypertension pulmonaire 

1. Hypertension artérielle pulmonaire 

• Idiopathiques 

• Familiales 

• Toxiques / Médicamenteuses 

• Associées (maladies de système, VIH, cardiopathies congénitales…) 

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

1’’. Hypertension artérielle pulmonaire persistante du nouveau-né 

2. Hypertension pulmonaire due une cardiopathie gauche 

3. Hypertension pulmonaire due à une pathologie pulmonaire 
et/ou à une hypoxie 

4. Hypertension pulmonaire chronique thromboembolique et 
autres obstructions artérielles pulmonaires 

5. Hypertensions artérielles pulmonaires inexpliquées et/ou 
multifactorielles 
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• Suspicion clinique 

• Un ECG normal n’élimine pas le diagnostic 

• Radiographie thoracique anormale dans 90% des cas 

• Echocardiographie 

• Toujours indiquée en cas de suspicion d’hypertension pulmonaire 

• Suspicion d’hypertension pulmonaire selon la vélocité de la régurgitation 
tricuspide et les autres constatations 

• Conséquences sur le ventricule droit 

• Recherche étiologique (cardiopathies gauches, valvulopathies, 
cardiopathies congénitales…) 

• Autres imageries: scintigraphie pulmonaire, scanner 
thoracique, IRM cardiaque… 

• Cathétérisme cardiaque 

• Indispensable au diagnostic 

• Test de réactivité vasculaire selon le diagnostic 
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Diagnostic de l’hypertension pulmonaire 
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Probabilité échocardiographique d’hypertension 
pulmonaire chez les patients symptomatiques 

Autres signes échographiques : 
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Diagnostic selon la probabilité d’hypertension 
pulmonaire chez les patients symptomatiques 
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Algorithme diagnostique de l’hypertension pulmonaire 
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Recommandations pour la stratégie diagnostique 
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Recommandations pour la stratégie diagnostique 
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• Pathologies hétérogènes 

• 5-10% des cardiopathies congénitales 

• Présentation clinique 

• Dyspnée, fatigue, syncope 

• Signes d’insuffisance cardiaque droite  

• Eisenmenger: cyanose 
 

• Echocardiographie 

• Suspicion d’hypertension pulmonaire 

• Diagnostic de cardiopathie congénitale. Intérêt du scanner en cas de doute. 

 

• Cathétérisme cardiaque droit 

• Evaluation de la PAP, résistances artérielles pulmonaires et systémiques, QP/QS 

• Pas d’indication d’évaluation de la réactivité vasculaire 
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Hypertension artérielle pulmonaire et cardiopathies 
congénitales 
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Classification des hypertensions artérielles pulmonaires 
associées aux cardiopathies congénitales 
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• 192 pts avec cardiopathie congénitale et HTAP  

• 90 syndromes d’Eisenmenger  

• 48 shunts systémiques-pulmonaires 

• 10 petites communications + HTAP 

• 44 HTAP après fermeture d’une communication 

• 78% traités par des médicaments spécifiques à l’HTAP 

• Survie tardive 

• 85% à 10 ans 

• 77% à 20 ans 

 

 
 

 

 

• Groupe témoin de 278 pts avec HTAP idiopathique 

• Survie: 46% à 10 ans, 38% à 15 ans 

                                          (Manes et al. Eur Heart J 2014;35:716–24) 
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Pronostic des hypertensions artérielles pulmonaires 
associées aux cardiopathies congénitales 
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Survie à 20 ans : 

• Eisenmenger    87% 

• Shunts syst.-pulmonaires  86% 

• Petites communications  (15 ans: 66%) 

• Après fermeture   36%  

(Manes et al. Eur Heart J 2014;35:716–24) 

Pronostic des hypertensions artérielles pulmonaires 
associées aux cardiopathies congénitales 
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Recommandations pour le traitement des HTAP 
associées aux cardiopathies congénitales 
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Recommandations pour le traitement des HTAP 
associées aux cardiopathies congénitales 
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Recommandations pour la correction des cardiopathies 
congénitales avec shunt systémique-pulmonaire 
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• Hétérogeneïté de l’hypertension pulmonaire 
 

• Nécessité :  

• D’un diagnostic précis basé sur le cathétérisme cardiaque 

• De l’analyse du contexte clinique et de l’imagerie pour une classification   
appropriée (type, étiologie) 

• Du recours à l’algorithme diagnostique 
 

• HTAP associés aux cardiopathies congénitales  

• Hétérogeneïté 

• Diagnostic de la cardiopathie congénitale sous-jacente 

• Différences de pronostic 

• Impact thérapeutique 

• Indications limitées de fermeture des communications, seulement chez des patients 
sélectionnés avec des shunts systémiques-pulmonaires prédominants 

• Meilleur pronostic du syndrome d’Eisenmenger que de l’HTAP idiopathique 
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Conclusion 


