UE8 – Item 222- Hypertension artérielle pulmonaire de l’adulte et de l’enfant

Hypertension artérielle de l’adulte
I- Définitions et épidémiologie de l’HTAP
· Maladie rare : 1,5/100.000 habitants
· Prédominance féminine (60-70%) et moyenne d’âge du diagnostic 40-50 ans
· Pathologie sans doute sous-estimée (symptômes discrets, examen diagnostic invasif, …)
· Maladie grave : Mortelle dans 100% des cas en l’absence de TTT, pas de régression spontanée
· Aucun FRD identifiés

a- Hypertension pulmonaire
· Hypertension pulmonaire et loi de Poiseuille (DP = Q x R) 
·  Augmentation du débit artériolaire avec des résistances basses (shunt droit gauche)
·  Augmentation des résistances vasculaires pulmonaires par atteinte artériolaire
· Pression pulmonaire moyenne dans les artères pulmonaires (PAPm) > 25mmHg
· Il existe deux grand types d’HTP
· HTP Post-capillaire : ↗ P dans Oreillette gauche  ↗ P dans veines, capillaires, artères pulm
· Etiologies : Insuffisance ventriculaire gauche, rétrécissement ou régurgitation mitraux ou aortiques
· HTP Prés-capillaire : Pathologie des artérioles
· HTAP, pathologies pulmonaires, pathologies thromboemboliques, …  
· 5 classes d’Hypertension pulmonaire  : 
· Groupe 1 : Différentes formes d’HTAP
· HTAP idiopathiques, héréditaires, de maladies associées
· Groupe 2 : HTP des maladies cardiaques gauches
· Les seules à être post-capillaires (PAPO > 15mmHg)
· Groupe 3 : HTP des maladies de l’appareil respiratoire et/ou hypoxémiantes  
· BPCO, fibrose pulmonaire, hypoventilation alvéolaire, … 
· Groupe 4 : HTP des maladies thromboemboliques
· Groupe 5 :  HTP de mécanisme multiples et/ou complexes
· Sarcoïdose, histiocytose X, insuffisance rénale chronique, … 

b- Hypertension artérielle pulmonaire 
· Type particulier d’HTP : Classe 1
· Définit par des facteurs hémodynamiques
· Pression pulmonaire moyenne (PAPm) > 25mmHg
· Pression artérielle pulmonaire d’occlusion (PAPO) < 15 mmHg  HTP pré-capillaire 
· Débit cardiaque normal ou diminué
· Causes et contexte de survenue d’HTAP :
· Idiopathique
· Antécédents familiaux d’HTAP : Cause génétique (peu fréquent)
· Exposition à certains médicaments ou toxines : Anorexigènes (Dexfenfluramine)
· Association à d’autres pathologies : Connectivites (Sclérodermie), VIH, Cirrhoses, hypertension portales, cardiopathies congénitales (par ↗ Débit dans artères pulm)

II- Physiopathologie
· Cause initiale encore inconnue 
· Association à des degrés divers de :
· Dysfonction endothéliale
· Vasoconstriction artériolaire
· Prolifération des cellules endothéliales et musculaires lisses
·  Epaississement de la paroi et réduction de la lumière artériolaire, risque d’occlusion distale
·  ↗ Résistances (et donc de la P)
·  ↗ Post-charge (gêne à l’évacuation du ventricule droit)
·  Insuffisance cardiaque droite à terme 
· Ces phénomènes sont favorisés par :
· Dérégulation de facteurs vasodilatateurs et antiproliférants : NO et prostacycline 
· Dérégulation de facteurs vasoconstricteurs et proliférants : Endothéline 1

III- Diagnostic et diagnostic différentiels
a- Signes fonctionnels
· Dyspnée d’apparition très progressive et puis constante
· Intolérance à l’effort et réduction de l’activité physique
· Asthénie
· Douleur thoracique d’allure angineuse (Ischémie du ventricule droit)
· Palpitations
· Lipothymies voire syncope d’effort
· Signes d’IC droite : Hépatalgie d’effort, œdèmes des MI

b- Examen clinique
· Examen pulmonaire normal
· Parfois qqs crépitants aux base (surtout si sclérodermie)
·  En cas de dyspnée importante avec un examen normal penser à : EP, HTP ++++++++
· Examen cardio-vasculaire attentif
· Eclat du B2 au foyer pulmonaire
· Souffle systolique de régurgitation tricuspide majoré en inspiration
· Tachycardie sinusale
· Signes physiques IC droite : Œdèmes des MI, turgescence des jugulaires, reflux, …
· Signes d’hypoxémie : Extrémités froides, cyanose labiale et unguéale, marbrures cutanées
· Recherche des causes de l’HTAP :
· Sclérodermie : Sclérodactylie, télangiectasies, calcifications sous-cut, ulcérations digitales
· Cirrhose ou hypertension portale : Circulation collatérale, angiome stellaires, … 

c- Diagnostics différentiels
· Les autres types d’HTP :
· Antécédents de maladies respiratoires : BPCO, asthme, tabagisme, …
· Maladies cardiaques : Chirurgie valvulaire, IDM, …
· ATCD personnels ou familiaux d’EP et/ou thrombose veineuse profonde

IV- Examens complémentaires
a- Examens complémentaires habituels d’une dyspnée
· Radio du thorax : Hiles pulmonaires hypertrophiés et cardiomégalie droite
· Epreuves fonctionnels respiratoires : Normal pour l’HTAP
· Gazométrie artérielle : Normal ou Hypoxémie + hypocapnie (hyperventilation alvéolaire)

b- Electrocardiogramme
· Normal
· En faveur d’une souffrance droite
· Hypertrophie électrique de l’oreillette droite
· Déviation axiale droite
· Bloc incomplet ou complet de la branche droite
· Troubles de la repolarisation
c- Echo cœur
· Examen clé du dépistage
· Signes échographiques :
· Dilatation du VD et OD
· Hypertrophie de la paroi du VD
· Augmentation de la pression artérielle pulmonaire systolique (PAPs)
· Augmentation des pressions artérielles moyenne et diastolique
· Origine pré-capillaire : OG normale, pressions de remplissage du VG normales, septum interventriculaire bombe de la droite vers la gauche
· Origine post-capillaire : Fraction d’éjection du VG altérée, trouble de fonction diastolique du VG, maladie valvulaire mitrale ou aortique

d- Cathétérisme cardiaque doit
· Examen indispensable de confirmation diagnostique
· Mesure invasive des pressions dans les cavités cardiaques droites et la circulation pulmonaire
· Pressions mesurées
· Oreillette droite : POD
· Artère pulmonaire : PAP
· Occlusion ou oreillette gauche : PAPO

V- TTT (hors programme)
· Traiter la pathologie sous-jacente : Communication interventriculaire, sclérodermie, VIH, cirrhose, …
· NO inhalé
· Antagonistes des récepteurs de l’endothéline
· Inhibiteurs de la phosphodiesthérase de type 5
· Prostanoïdes
· Inhibiteurs calciques
· Transplantation pulmonaire
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Hypertension artérielle de l’enfant
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