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Définition et classification des 
hypertensions pulmonaires

Pourquoi greffer?
Qui greffer? 
Quand greffer une HTAP?
Comment greffer?
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Définition de l’HTAP (groupe 
1)

 Définition hémodynamique :
 PAPm > 25 mm Hg au repos
 PAPO < 15 mm Hg
 DC normal ou abaissé.

 Abandon de l’hypertension pulmonaire 
d’effort (PAPm > 30 mm Hg)

 Maladie rare
 Pronostic grave
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Classification des Hypertensions 
Pulmonaires
(4th PH World Symposium – Dana Point, CA – Feb 2008)

Simonneau G, et al. J Am Coll Cardiol 2009

3. HTP des maladies respiratoires et/ou
    hypoxémies chroniques
 3.1. BPCO
 3.2. Pneumopathies interstitielles
 3.3. Autres maladies respiratoires restrictives      
 et/ou obstructives
 3.4. Syndromes d’apnées du sommeil
 3.5. Syndromes d’hypoventilation alvéolaire
 3.6. Exposition chronique à l’altitude élevée
 3.7. Anomalies du développement

4. HTP post-embolique chronique

5. HTP de mécanisme multifactoriel ou incertain
 5.1. Maladies hématologiques : syndromes
  myéloprolifératifs, splénectomie.
 5.2. Maladies systémiques : sarcoïdose, HX, LAM, 
  neurofibromatose, vascularites.
 5.3. Maladies métaboliques : glycogénoses, 
   maladie de Gaucher, dysthyroïdies.
 5.4. Autres : obstructions vasc. pulm. tumorales, 
  médiastinites fibreuses, IRC en dialyse.

1. Hypertension Artérielle Pulmonaire
 1.1. Idiopathique
 1.2. Héréditaire
  1.2.1. Mutations BMPR2
  1.2.2. Mutations ALK1, endogline (avec 
     ou sans maladie de Rendu-Osler)
  1.2.3. Mutations inconnues.
 1.3. Induite par médicaments ou toxiques
 1.4. Associée à :
  1.4.1. Connectivites
  1.4.2. Infection par le VIH
  1.4.3. Hypertension portale
  1.4.4. Cardiopathies congénitales
  1.4.5. Schistosomiases
  1.4.6. Anémies hémolytiques chroniques
 1.5. HTP persistante du nouveau-né

1’. MVOP et HCP

2. HTP des cardiopathies gauches
 2.1. Dysfonction systolique
 2.2. Dysfonction diastolique
 2.3. Valvulopathies
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Pertinence thérapeutique de la classification des 
hypertensions pulmonaires


 
 Catégorie

 
 
 
 Traitement

 HTAP
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 ARE, 

 
 
 
 
 
 
 
 
 IPDE5

 Hypertension des 
 
 
 
 
 
 IEC, BB…
cardiopathies gauches

 HTP des affections
 
 
 
 
 
 O2
 respiratoires

 Maladie thromboembolique 

 


 Thrombendartériectomie

chronique
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Quand greffer une HTAP?
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  Median survival time
 (months)

NYHA class I and II 58.6

NYHA class III 31.5

NYHA class IV 6.0

Median survival = 2.8 years

Pourquoi greffer ?
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  Années 80 Traitement “Conventionnel” (symptomatique)

 1981 Transplantation cardio-pulmonaire

 1992 Inhibiteurs calciques à forte dose

 1996 Epoprosténol i.v. (Flolan®)

 2000-2010 Analogues stables de la prostacycline
  Tréprostinil (sc) (Remodulin®)

  Iloprost (inhalé) (Ventavis®)

 Antagonistes des Récepteurs de l’ET-1 (oral)
   Bosentan (Tracleer®)      

 ambrisentan (VOLIBRIS)

   sitaxsentan

  Inhibiteurs des phosphodiesterases (oral)

              Sildénafil (Revatio®), tadalafil

Historique du traitement de l’HTAP
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Survie à 1an : 82.7%, 2 ans 67.1 % , 3 ans : 58.2 % 
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sexe age

NYHAType 
d’HTAP
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Classification des Hypertensions 
Pulmonaires

Simonneau G, et al. J Am Coll Cardiol 2009

3. HTP des maladies respiratoires et/ou
    hypoxémies chroniques

 3.1. BPCO

 3.2. Pneumopathies interstitielles

 3.3.
Autres maladies respiratoires restrictives 
     

 et/ou obstructives

 3.4. Syndromes d’apnées du sommeil

 3.5. Syndromes d’hypoventilation alvéolaire

 3.6. Exposition chronique à l’altitude élevée

 3.7. Anomalies du développement

4. HTP post-embolique chronique

5. HTP de mécanisme multifactoriel ou incertain

 5.1.
Maladies hématologiques : syndromes

 
 myéloprolifératifs, splénectomie.

 5.2.
Maladies systémiques : sarcoïdose, HX, LAM, 

 
 neurofibromatose, vascularites.

 5.3.
Maladies métaboliques : glycogénoses, 

 
 
 maladie de Gaucher, dysthyroïdies.

 5.4.
Autres : obstructions vasc. pulm. tumorales, 

 
 médiastinites fibreuses, IRC en dialyse.

1. Hypertension Artérielle Pulmonaire

 1.1. Idiopathique

 1.2. Héréditaire

 
 1.2.1. Mutations BMPR2

 
 1.2.2. Mutations ALK1, endogline (avec 

 
 
   ou sans maladie de Rendu-Osler)

 
 1.2.3. Mutations inconnues.

 1.3. Induite par médicaments ou toxiques

 1.4. Associée à :

 
 1.4.1. Connectivites

 
 1.4.2. Infection par le VIH

 
 1.4.3. Hypertension portale

 
 1.4.4. Cardiopathies congénitales

 
 1.4.5. Schistosomiases

 
 1.4.6. Anémies hémolytiques chroniques

 1.5. HTP persistante du nouveau-né

1’. MVOP et HCP

2. HTP des cardiopathies gauches

 2.1. Dysfonction systolique

 2.2. Dysfonction diastolique

 2.3. Valvulopathies
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Qui greffer ?
 HTAP idiopathique, familiale, anorexigènes
 HTAP associée aux cardiopathies 

congénitales
 MVO (groupe 1’): envisager Tx dès le 

diagnostique si patient éligible
 Parfois plus difficile a envisager en fonction des 

conditions médicales associées
 Connectivites,
 HTPoP,
 VIH,…  

dimanche 24 octobre 2010



Classification des hypertensions 
pulmonaires

Pourquoi greffer?
Qui greffer? 
Quand greffer une HTAP?
Comment greffer?

dimanche 24 octobre 2010



dimanche 24 octobre 2010



Quand faut-il référer les patients avec 
HTAP à un centre de transplantation ?

 Patient avec une dyspnée de classe III ou IV (NYHA), 
quel que soit le traitement en cours ou projeté

 Aggravation rapide 
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Quand faut-il inscrire un patient avec HTAP 
sur liste de transplantation ?

• Patient avec une dyspnée de classe III ou 
IV (NYHA), persistant malgré un 
traitement médical maximal (inefficacité 
du traitement par époprosténol ou 
équivalent)

• Test de marche < 350 m ou aggravation 
du test de marche

• Index cardiaque < 2 L/min/m2
• Pression OD > 15 mm Hg
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Algoryhtme  thérapeutique
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Facteurs pronostiques au cours du 
suivi 
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Particularités évolutives a prendre 
en compte

 Eisenmenger 
 Évolution souvent prolongée
 Déclin rapide possible en fin d’évolution
 Date de mise sur  liste très difficile a apprécier

 Sclérodermie
 Réponse au TTT médical moins importante
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Quel type de greffe en cas d’HTAP ?

Cardiopulmonaire
Bi-pulmonaire
Unipulmonaire
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Type de greffe
 Tx unipulmonaire abandonnée  en raison risque de 

défaillance primaire du greffon et évolution moins 
favorable

 Tx bipulmonaire le plus souvent envisageable sauf 
si défaillance terminale du VD (ou dilatation 
majeure des AP)

 Tx Cardiopulmonaire 

En cas de cardiopathie congénitale 
 Tx Cardiopulmonaire
 Tx bipulmonaire avec correction de l’anomalie cardiaque
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Réanimation péri opératoire
 En cas de Tx bipulmonaire

 Réanimation post opératoire « pointue » : augmentation 
importante du débit et de la précharge du VG 
conduisant a un oedeme pulmonaire

 Dysfonction VD
 ECMO

 Déjà utilisée comme « bridge to transplant » 
 Indiquée chez des patients déjà inscrits ou dans le cadre 

d’ une SU?
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Transplantation pour HTAP à 
Strasbourg

 5 transplantations cœur-poumons pour HTAP
 1991, 1998, 2005, 2007, 2008

 1Tx bi-pulmonaire 2010

 Probable augmentation du nombre de candidats 
dans les années à venir
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Conclusion
 HTAP reste une maladie grave 
 Transplantation : seul traitement curatif
 Type Tx : bipulmonaire ou cardiopulmonaire
 Critères d’inscription repose sur de multiple 

critères
 Type d’HTAP
 Vitesse d’évolution, réponse au traitement (clinique, 

fonctionnelle, hémodynamique)
 Suivi rapproché nécessaire chez les patients
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