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Définition

• RVP >3 UI Wood
• RVP > 1,5 UI Wood en cas 

d’hyperdébit 
(hémoglobinopathies, shunts, 
HTP)HTP)

• Cas particulier des HTP du 
groupe 2

ERS, ECS Guidelines 2009

WSPH 5, Nice 2013



Les différents types d’HTP au cours de la SSc
3. HTP secondaire à une maladie respiratoire

3.1. BPCO
3.2. Pathologie interstitielle
3.3. autres pathologies obstructives ou restrictives
3.4. SAS
3.5. Hypoventilation alvéolaire
3.6. HTP d’altitude
3.7. anomalies du développement

4. HTP postembolique

1. Hypertension arterielle pulmonaire

1.1. HTAP idiopathique
1.2. Heritable

1.2.1. BMPR2
1.2.2. ALK1, endogline 
1.2.3. Inconnu

1.3. Drogues et toxiques
1.4. associée à:

1.4.1. connectivite
1.4.2. infection VIH
1.4.3. hypertension portale
1.4.4. cardiopathie congénitale
1.4.5. schistosomiase

Simonneau, JACC 2009

5. Autres

5.1. maladies hématologiques: syndrome 
myeloproliferatif,  splenectomie.

5.2. Sarcoidose, HX, LAM, neurofibromatose
5.3. maladies métaboliques: maladie de Gaucher, 

dysthyroidie 
5.4. obstruction tumorale, médiastinite fibrosante, 

insuffisance renale chronique, dialyse

1.4.5. schistosomiase
1.4.6. anémie hémolytique chronique

1.5. HTP persistante du nouveau-né

1’. MVO et HCP

2. HTP associée à une cardiopathie gauche

2.1. Dysfonction systolique
2.2. Dysfonction diastolique
2.3. pathologies valvulaires



Pourquoi dépister l’HTAP dans la 
SSc?

Hachulla, Arthritis Rheum 2009



Pourquoi dépister l’HTAP dans 
la SSc?

Humbert, AJRCCM 2006



Pourquoi dépister l’HTAP dans la SSc?

Ref Methodology Diagnosis PAH prevalence

Mukerjee
2003
UK

n=722, monocenter
Prospective 1998-
2002

RHC 12%

Hachulla
2005
France

599, multicenter
Prospective, 
transsectionnal

RHC 8%

Phung
2009
Australia

184, monocenter
Prospective, 
transsectionnal

RHC 13%

Remerciement à L Savale, Kremlin-Bicètre



Pourquoi dépister l’HTAP dans la SSc?

Koh, Br J Rheumatol 1996
Steen, Ann Rheum Dis 2007
Launay, Rheumatology  2010



Modalités du dépistage

� Population: 
� tous les patients atteints 

de SSc
� Tous les patients atteints 

de connectivites mixtes 
symptomatiques

� Fréquence des tests non 
invasifs
� Tous les ans ETT, EFR et 

DLCO
� En cas d’apparition de 

symptômes: ETT, EFR et 
DLCO, BNP

NIH registry: Rich, Ann Intern Med 1987
ERS/ ECS Guidelines 2009
Khanna, Arthritis Rheum 2013



Modalités du dépistage

ERS/ ECS Guidelines 2009
Khanna, Arthritis Rheum 2013



Modalités du dépistage
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Steen, Arthritis Rheum 2003
Allanore, Arthritis Rheum 2008



Modalités du dépistage



Modalités du dépistage

Coghlan, Ann Rheum Dis 2013
Khanna, Arthritis Rheum 2013



Intérêt du dépistage

‘Detected’ cohort

Humbert, Arthritis Rheum 2011

‘Routine practice’ cohort 



Le cathétérisme droit

� Gold standard du diagnostic

� Exclusion des causes II

� Evaluation de la gravité

� Guider la thérapeutique

� Test de vasoéactivité



� Calqué sur le traitement de l’HTAP idiopathique
� HTAP idiopathiques et associées aux connectivites dans la 

plupart des essais contrôlés
� Réunions d’experts internationaux (5th WSPAH)  & 

recommandations de sociétés savantes (ACCP, ESC/ERS 
Guidelines)

Modalités thérapeutiques

Guidelines)

� Probablement plus complexe…
� Efficacité réelle des traitements « spécifiques » de l’HTAP ?
� Place des traitements anti-inflammatoires et 

immunosuppresseurs ?
� Place de la transplantation pulmonaire ?

Galiè, ECS/ERS guidelines 2009



Modalités thérapeutiques

Humbert, NEJM 2004

Stimulateur
guanilate cyclase 

soluble



Modalités thérapeutiques

Galiè ESC/ERS Guidelines 2009



Better Prognosis
Grey  
Zone

Worse Prognosis

No Yes

Slow Rapid

No Yes

I, II IV

Longer (> 500 m) Shorter (< 300 m)

Peak VO2 > 15 Peak VO2 < 12

Determinants of 
Prognosis

Clinical evidence
of RV failure

Rate of Progression

Syncope

WHO-FC

6MWT

CPET

Normal or near-normal
Very elevated and 

rising

No pericardial effusion
TAPSE > 2.0 cm

Pericardial effusion
TAPSE < 1,5 cm

RAP <  8 mmHg
and CI ≥ 2.5L/min/m 2

RAP > 15 mmHg
or CI ≤ 2.0 L/min/m 2

BNP/NT-proBNP
plasma levels

Echocardiographic
findings

Haemodynamics

Patient status Stable and not
satisfactory

Unstable and
deteriorating

Stable and
satisfactory

Treatment EscalationNo change

Galiè ESC/ERS Guidelines. Eur Heart J 2009 & Eur Re sp J 2009.



Take home message

� Forte prévalence de l’HTAP dans la sclérodermie:10%

� Pronostic vital catastrophique en cas d’atteinte 
respiratoire

� Le diagnostic de l’HTAP en CF I et II: � Le diagnostic de l’HTAP en CF I et II: 
� objectif majeur

� Intérêt dans la survie au long cours

� Les outils importants
� ETT, DLCO, BNP

� Le KT D


