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Qu’est-ce que I’hypertension
pulmonaire?

Elle se définit par une augmentation persistante de
la pression artérielle pulmonaire conduisant a I’in-
suffisance cardiaque droite. Les causes d’hyperten-
sion pulmonaire sont aujourd’hui catégorisées en
cing groupes selon leur physiopathologie, leur
pronostic et surtout, les traitements envisagés
(tableau 1).

Quelle est la présentation
clinique?

Bien qu’associée a une majoration des symptomes,
I’hypertension pulmonaire associée aux maladies
respiratoires et aux cardiopathies se manifeste
principalement par les symptomes de la maladie
sous-jacente.

Quant a I’'HTAP et I’hypertension pulmonaire
postembolique, elles touchent les patients de tous
ages. La présentation clinique est largement non
spéecifique et I’examen physique est initialement
peu contributif, ce qui explique que le diagnostic
soit généralement porté a un stade avancé de la
maladie (tableau 2).

Le cas de Julie

Julie, agée de 38 ans, se
plaint d’une dyspnée
progressive depuis 2 ans, Si
bien qu’elle ne peut plus faire
d’activités sportives. Elle ne
présente aucun autre
symptéme. Elle a comme seul
antécédent une thrombose
veineuse profonde traitée efficacement il y a six
ans au cours de sa deuxiéeme grossesse. Il n’y a
rien a signaler a 'examen. Les tests de fonction
respiratoire, la radiographie pulmonaire et
I’électrocardiogramme sont normaux.

L’approche diagnostique

Une échographie cardiaque suggérera une
augmentation de la pression artérielle pulmonaire
systolique. Le cathétérisme cardiaque droit
confirmera I’hypertension pulmonaire. Les examens
supplémentaires révéleront la présence de séquelles
d’embolie pulmonaire accessibles pour la chirurgie.

La présentation clinique de Julie est classique de
I’hypertension pulmonaire postembolique. Sans
traitement, la survie a 5 ans d’une telle condition
est de moins de 30 %.

Quelques semaines aprés la chirurgie, elle
reprend une vie tout a fait normale avec un
excellent pronostic a long terme.
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Tableau 1

Classification clinique de I'hypertension pulmonaire

Diagnostic différentiel

Prévalence

Traitements actuels

Remarques

1. Hypertension artérielle
pulmonaire
« |diopathique (autrefois
appelée primitive)

> 15 & 20 cas/108

Analogues de la prostacycline

L’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP)
est un ensemble de maladies caractérisées par
une prolifération anormale des cellules

- Sporadique Antagoniste des récepteurs de endothéliales et musculaires lisses des
- Familiale 10 % I’'endothéline artéres pulmonaires de petit calibre.
e Associée a :
— Connectives 10 % Bloquants calciques (< 10 % L’HTAP est idiopathique dans prés de 50 %
— Infection VIH 0,5 % des patients) des cas.
— Hypertension portale 0,5 % Anticoagulation
— Prise d’anorexigénes 0,01 % Une association avec d’autres états tels que
— Cardiopathie congénitale | Variable Eviter les facteurs aggravants les connectivites, I’hypertension portale, la
e Persistante du nouveau-né | Rare (altitude, exercices importants, prise d’anorexigenes, etc. est également
= Atteinte veineuse/capillaire | Tres rare grossesse) fréquente.
* Autres Trés rare Oxygéne au besoin
Diurétiques au besoin
2. Hypertension pulmonaire Béta-bloqueurs, IECA, L’hypertension pulmonaire est fréquente
avec cardiopathie revascularisation, dans I'évolution des cardiopathies modérées
* Coronaropathie chirurgie, etc. a graves.
» Cardiomyopathie Fréquente
= Valvulopathie
= Péricardite constrictive
* Autres

3. Hypertension pulmonaire L’hypertension pulmonaire est fréquente dans
associée aux maladies I’évolution des maladies respiratoires
respiratoires/hypoxémie Oxygene, bronchodilatateurs, etc. | modérées a graves. Une hypoxémie

diurne et/ou nocturne accompagne
* Maladie pulmonaire Ad 18 % généralement cette atteinte respiratoire. La
obstructive découverte d’une hypertension pulmonaire
» Fibrose pulmonaire Ad 60 % en présence d’une atteinte respiratoire légere
* Autres doit faire rechercher une autre cause
d’hypertension pulmonaire.

4. Hypertension pulmonaire On estime que la fibrinolyse des emboles
post-thrombose/embolie 0134 % Anticoagulation pulmonaires est incompléte chez le tiers des
pulmonaire +/- chirurgie patients dans les semaines suivant

Thromboendartérectomie I’embolie pulmonaire aigué.

(II's’agit d’une chirurgie complexe

ou les résidus d’embolie Ces emboles s’endothélialisent et entrainent une

pulmonaire, intégrés a la hypertension pulmonaire chez 0,1 a 4 % des patients.

paroi vasculaire, sont réséqués.)
Cette hypertension favorise le développement
d’une vasculopathie distale similaire a celle
retrouvée dans I'HTAP (groupe 1) avec
aggravation progressive de la maladie,
méme en I'absence de récidive embolique.

5. Autres Rare

(sarcoidose, fibrose
médiastinale, etc.)
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Tableau 2

La présentation classique de I'HTAP
et de I’hypertension pulmonaire
postembolique

Symptémes
< Dyspnée progressive (initialement légéere)
= Fatigue
e Lipothymie ou syncope a I'effort
« Douleurs thoraciques
e (Edéme des membres inférieurs
 Palpitations

Examen cardiaque
e Tachycardie
« Distension jugulaire
e Augmentation de la composante
pulmonaire de B,

» Souffle d’insuffisance tricuspidienne
e (Edéme des membres inférieurs

Examen pulmonaire
« Souffle pulmonaire (< 30 % des patients avec
hypertension pulmonaire postembolique)

Fonction respiratoire
= Abaissement de la capacité de diffusion du
monoxyde de carbone (DLCO)

Radiographie pulmonaire
« Dilatation des artéres pulmonaires
e Cardiomégalie (& prédominance droite)

Electrocardiogramme

« Déviation axiale droite
< Hypertrophie ventriculaire droite
e Onde « P » pulmonaire

A noter :
* Ces symptomes, signes physiques et anomalies
paracliniques apparaissent tardivement dans
I’évolution de la maladie.

» Les stigmates des maladies pouvant étre associées
a I'HTAP (cirrhose, par exemple) ne sont pas
énumérés.

e Un antécédent de maladie thromboembolique est
noté chez moins de 50 % des patients avec
hypertension pulmonaire postembolique.

L’hypertension pulmonaire

L’investigation

Un diagnostic d’hypertension pulmonaire
doit étre suspecté en présence de symptdmes
compatibles (méme légers) et inexpliqués,
particulierement en présence d’une maladie
susceptible d’étre associée a I’hypertension
pulmonaire (tableau 1).

Une radiographie pulmonaire, un électro-
cardiogramme ou des tests de fonction respi-
ratoire normaux n’excluent pas une hyper-
tension pulmonaire significative.

L’échographie cardiaque demeure I’exam-
en de dépistage de choix. Elle permet d’es-
timer la pression artérielle pulmonaire sys-
tolique chez la majorité des patients. En I’ab-
sence de dysfonction gauche significative a I’é-
chographie, la cause de I’hypertension pul-
monaire sera recherchée (tableau 3).

Apres ces divers examens, une référence
au specialiste approprié est de mise si la
cause n’est pas déterminée ou si une thérapie

‘échographie cardiaque
demeure I’examen de
dépistage de choix.

Un nouveau
moyen d’agir
sur I’'HBP* avec
"PROSCAR"®

[ Voir d la page 18 ]

*“HBP = hypertrophie bénigne de la prostate

®Marque déposée de Merck & Co., Inc.,
utilisée sous licence.
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Tableau 3

L'investigation initiale en présence d’une
HTAP découverte a I'’échographie cardiaque

Examen Condition recherchée
Analyses sanguines :

Formule sanguine Sypdr_ome myéloprolifératif,
anémie

Bilan hépatique Hépatite, cirrhose

Coagulogramme Cirrhose, coagulopathie

Anticorps anti-nucléaire Connectivite

Sérologies VIH Séropositivité

Gaz artériel Hypoxémie

Hormone thyréotrope Dysthyroidie

Electrocardiogramme Hypertrophie/surcharge droite

Radiographie pulmonaire Maladie parenchymateuse,
sarcoidose, etc.

Fonction respiratoire Syndrome obstructif/restrictif

Scintigraphie V/Q Séquelles d’embolie
pulmonaire

TMD thoracique a haute  Maladie parenchymateuse,

résolution maladie véno-occlusive

Oxymétrie nocturne Syndrome d’apnée du

sommeil, obésité-hypoventilation

VIH : virus de 'immunodéficience humaine; TMD : tomodensitométrie;
V/Q : ventilation-perfusion

CELECOXIB

CELEBREX

Agent anti-inflammatoire et analgésique.
Monographie fournie sur demande.

Il faut respecter les mises en garde
générales sur les AINS.

* M.C.de G.D. Searle LLC.,
Pfizer Canada Inc., licencié.

specifique est considérée afin de confirmer le
diagnostic (cathétérisme cardiaque droit), de com-
pléter les examens (échographie trans-
esophagienne,  angiographie  pulmonaire,
épreuves d’effort, etc.) et d’initier un traitement
s’il y a lieu.

Quels sont les traitements?

Les traitements conventionnels

Les facteurs aggravants (altitude, exercice
intense, grossesse) sont a  eviter.
L’ oxygénothérapie a domicile est prescrite s’il y
a hypoxémie. Les diurétiques sont également
utilisés afin de contréler I’cedéme périphérique.

L’hypertension artérielle pulmonaire

Seuls les patients atteint d’HTAP (groupe 1) sont
susceptibles de bénéficier d’un traitement médica-
menteux spécifique. 1ls ont pour cible le manque de
substances vasodilatatrices et antiproliférantes et
I’excés de substances vasoconstritrices et pro-
liférantes au niveau de I’endothélium pulmonaire.

Deux analogues de la prostacycline
(époprostenol, tréprostinil) et un antagoniste des
récepteurs de [I’endothéline (bosentan) sont
actuellement disponibles au Canada. Ils améliorent
la survie, la capacité fonctionnelle, la qualité de vie
et I’lhémodynamie pulmonaire des patients atteints
d’HTAP idiopathique, associée aux connectivites et
aux anorexigenes. lls sont actuellement évalués dans
I’HTAP associée au VIH, a I’hypertension portale et
aux cardiopathies congénitales.

Les bloquants calciques, traditionnellement
prescrits, sont utiles chez moins de 10 % des
patients.
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A retenir...

e La prévalence de I’hypertension pulmonaire
est sous-estimée, particulierement dans
certains états cliniques.

e Le diagnostic devrait étre suspecté en
présence d’une dyspnée (méme légeére), de
lipothymies a [I'effort ou de douleurs
thoraciques inexpliquées.

= L'échographie cardiaque demeure I’examen
de dépistage de choix.

e Un diagnostic précoce est primordial afin
d’améliorer le pronostic de la maladie.

es bloguants

calciques,
traditionnellement
prescrits, sont utiles
chez moins de 10 %
des patients.

le clinicien novembre 2004

L’anticoagulation a long terme est indiquée chez la
majorité des patients.

Finalement, certains patients seront admissibles a
la transplantation pulmonaire en cas de non réponse
au traitement médical optimal.

Les autres types d’hypertension

pulmonaire
Le traitement de I’hypertension pulmonaire asso-
ciée aux cardiopathies et aux maladies respiratoires
se limite au traitement de la condition sous-jacente.
Quant a I’hypertension pulmonaire postem-
bolique, en plus de I’anticoagulation a vie, une
évaluation dans un centre spécialisé est nécessaire
puisque certains patients seront admissibles a un
traitement chirurgical curatif.

Quel est le pronostic?

Le pronostic est largement influencé par la cause sous-
jacente, la capacité fonctionnelle du patient, la gravité
hémodynamique et la réponse au traitement.

De facon générale, le pronostic sans traitement est
sombre avec une survie médiane inférieure a trois ans.
Malgré les avancées scientifiques et thérapeutiques
majeures au cours des 10 dernieres années, I’hyper-
tension pulmonaire demeure une maladie grave.

Un diagnostic précoce et précis constitue proba-
blement I’élément essentiel afin d’améliorer le
pronostic de ces patients. Une meilleure compréhen-
sion des mécanismes physiopathologiques con-
duisant a I’hypertension pulmonaire permettra égale-
ment le développement prochain de nouvelles
avenues thérapeutiques. Clin
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