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r  é  s  u  m  é

L’hypertension  pulmonaire  (HTP)  est une  complication  rare  des  connectivites,  notamment  de  la  scléro-
dermie  systémique,  du  lupus  érythémateux  systémique  et  de  la  connectivite  mixte.  Elle se définit  par
une  élévation  de  la pression  artérielle  pulmonaire  moyenne  ≥ 25  mmHg  documentée  par  un  cathété-
risme  cardiaque  droit.  Du  fait  de  leur  nature  systémique,  les  connectivites  peuvent  induire  une HTP  par
différents  mécanismes,  parfois  intriqués  : remodelage  des  petites  artères  pulmonaires  (groupe  1  de la
classification  de  l’HTP)  ou  des  petites  veines  (groupe  1′), cardiopathie  gauche  (groupe  2),  maladie  res-
piratoire  chronique  (groupe  3)  ou  maladie  thromboembolique  chronique  (groupe  4).  L’existence  d’une
HTP peut  être  suspectée  par  l’échographie  cardiaque  (qui  peut  montrer  une  élévation  de  la vitesse  de
la  fuite  tricuspide  et/ou  une  dilatation  des  cavités  droites),  et  par une  baisse  isolée  de  la  DLCO  lors  des
épreuves  fonctionnelles  respiratoires,  une  élévation  du  NT-pro-BNP  ou  l’apparition  de  signes  droits  à
l’électrocardiogramme.  Son  diagnostic  nécessite  toujours  une  confirmation  hémodynamique  par  cathé-
térisme cardiaque  droit.  La  prise  en  charge  thérapeutique  de  l’HTP  dépend  du(es)  mécanisme(s)  en  cause  :
traitement  vasodilatateur  en  cas  d’HTP de  groupe  1 (avec  discussion  d’une  immunosuppression  en  cas
de lupus  ou  de  connectivite  mixte)  ;  traitement  de  la  cardiopathie  gauche  en  cas  d’HTP  de  groupe  2  ;
traitement  de  la  maladie  respiratoire  chronique  en  cas  d’HTP  du groupe  3 ; anticoagulation,  traitement
vasodilatateur,  endartériectomie  et angioplastie  pulmonaire  en  cas  d’HTP  du groupe  4.  Un  suivi régulier
est  indispensable.
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a  b  s  t  r  a  c  t

Pulmonary  hypertension  (PH)  is a rare  complication  of connective  tissue  diseases  (CTD),  and  especially  of
systemic  sclerosis  (SSc),  systemic  lupus  erythematosus  (SLE)  and  mixed  connective  tissue  disease  (MCTD).
It  is defined  by an elevation  of mean  pulmonary  arterial  pressure  above  25  mmHg  documented  during
a  right-heart  catheterization.  Due  to  their  systemic  nature,  CTD  can  induce  PH  by  several  mechanisms,
that  are  sometimes  intricated:  pulmonary  arterial  (group  1) or  venous  (groupe  1′) microangiopathy,  left-
heart  disease  (group  2),  chronic  lung  disease  (group  3) and/or  chronic  thromboembolic  disease  (group
4). PH  suspicion  is  often  raised  by echocardiographic  data  (which  can  show  an  elevation  of the  tricuspid
regurgitation  jet  and/or  a right  atrial  dilation),  and/or  by  an  isolated  decrease  in  DLCO  observed  during
pulmonary  function  tests,  an unexplained  elevation  of serum  NT-pro-BNP  or  right-heart  abnormalities  on
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an  electrocardiogram.  Its formal  diagnosis  always  requires  a hemodynamic  confirmation  by  right-heart
catheterization.  Therapeutic  management  of PH  depends  of the underlying  mechanism(s):  pulmonary
vasodilators  in  group  1 PH  (with  possible  use of  immunosuppressants  in  case  of  SLE or  MCTD);  manage-
ment of an  underlying  left-heart  disease  in group  2 PH;  management  of  an  underlying  chronic  lung  disease
in group  3 PH;  anticoagulation,  pulmonary  vasodilators,  pulmonary  endartectomy  or  balloon  pulmonary
angioplasty  in  group 4 PH. Regular  follow-up  is mandatory  in patients  with  PH  and  CTD.

© 2018  Société  Franç aise  de  Rhumatologie.  Published  by  Elsevier  Masson  SAS. All  rights  reserved.

1. Introduction

L’hypertension pulmonaire (HTP) est une complication possible
des connectivites, de fréquence variable selon la maladie considé-
rée et le plus souvent associée à un pronostic défavorable. L’HTP
peut relever de mécanismes différents et parfois intriqués, dont la
compréhension est indispensable à l’instauration de mesures thé-
rapeutiques efficaces. Dans cette revue, nous nous proposons de
décrire les principales caractéristiques physiopathologiques, cli-
niques et paracliniques de l’HTP associée aux connectivites, ainsi
que ses grands principes de prise en charge diagnostique et théra-
peutique.

2. Définition et classification des hypertensions
pulmonaires

2.1. Définition

La pression artérielle pulmonaire moyenne (PAPm) normale est
de 14 ± 3 mmHg, la limite supérieure de la normale se situant donc
à 20 mmHg. On désigne sous le terme d’HTP toute situation mar-
quée par une élévation de la PAPm ≥ 25 mmHg  au repos. Les valeurs
situées entre 21 et 24 mmHg  ne sont donc pas normales et justifient
un suivi attentif. Le diagnostic positif d’HTP nécessite donc la réa-
lisation d’une mesure invasive des pressions pulmonaires au cours
d’un cathétérisme cardiaque droit [1–3].

2.2. Principes du cathétérisme cardiaque droit (CCD)

Le CCD est l’examen de référence pour poser le diagnostic
d’HTP et en déterminer le(s) mécanisme(s). Lors de cet examen, un
cathéter de Swan–Ganz est introduit dans une veine périphérique,
progresse jusqu’aux cavités cardiaques droites, puis jusqu’aux
artères pulmonaires où sont réalisées, entre autres, les mesures
suivantes :

• POD : pression dans l’oreillette droite (mmHg) ;
• PAP systolique (PAPs), diastolique (PAPd) et moyenne (PAPm) :

permettant de poser le diagnostic d’HTP (mmHg) ;
• PAP d’occlusion (PAPo) : permettant d’estimer la pression capil-

laire pulmonaire et la pression auriculaire gauche, et d’orienter
le mécanisme de l’HTP (mmHg) ;

• débit cardiaque (DC) (L/min) et indice cardiaque (IC) (L/min/m2) ;
• résistances vasculaires pulmonaires (RVP) : calculées à partir des

mesures précédentes (RVP = [PAPm-PAPo]/DC) (mmHg/L/min ou
unités Wood, UW). Les RVP peuvent aussi être exprimées en
dynes/s.cm−5 en utilisant la formule (PAPm-PAPo)/DC × 80 ;

• résistances pulmonaires totales (RPT) : calculées à partir des
mesures précédentes (RPT = PAPm/DC [mmHg/L/min ou UW]).
Les RPT peuvent aussi être exprimées en dynes/s.cm−5 en uti-
lisant la formule (PAPm/DC) × 80.

Encadré 1 : Classification clinique simplifiée des HTP.
1. Hypertension artérielle pulmonaire (HTAP)
1.1. HTAP idiopathique
1.2. HTAP héritable
1.3. HTAP induite par des médicaments ou toxiques
1.4. HTAP associée à :

1.4.1. Connectivites
1.4.2. Infection par le virus de l’immunodéficience humaine
1.4.3. Hypertension portale
1.4.4. Cardiopathie congénitale
1.4.5. Schistosomiase

1′. Maladie veino-occlusive et/ou hémangiomatose capillaire pulmonaire
1′ ′. HTP persistante du nouveau-né
2. HTP associée aux cardiopathies gauches
2.1. Dysfonction systolique ventriculaire gauche
2.2. Dysfonction diastolique ventriculaire gauche
2.3. Valvulopathie
2.4. Obstacle à l’éjection ou au remplissage du cœur gauche
3. HTP associée aux maladies respiratoires chroniques
3.1. Bronchopneumopathie chronique obstructive
3.2. Pneumopathie interstitielle diffuse
3.3. Troubles ventilatoires mixtes
3.4. Syndrome d’apnée du sommeil
3.5. Syndrome d’hypoventilation alvéolaire
3.6. Exposition chronique aux hautes altitudes
3.7. Anomalies du développement pulmonaire
4. HTP thromboembolique chronique
5.  HTP de mécanismes multifactoriels et/ou indéterminés

2.3. Classifications clinique et hémodynamique des HTP

Au plan hémodynamique, on classifie les HTP selon que le pro-
cessus responsable de l’élévation de la PAPm est lié ou non à une
insuffisance cardiaque gauche, entraînant ou non une élévation de
la pression capillaire (estimée par la PAPo) (Tableau 1 et Fig. 1).
Ainsi, on distingue les :

• HTP précapillaires : définies par une PAPm ≥ 25 mmHg et une
PAPo ≤ 15 mmHg ;

• HTP post-capillaires : définies par une PAPm ≥ 25 mmHg et une
PAPo > 15 mmHg.

Au plan clinique, la classification des HTP identifie 5 grands
groupes (Encadré 1 et Fig. 1) :

• HTP du groupe 1 : hypertension artérielle pulmonaire (HTAP).
L’HTP est causée par une élévation des RVP liées à une atteinte
artérielle pulmonaire (remodelage pariétal, vasoconstriction,
thrombose in situ). Par définition, l’élévation des RVP > 3 UW est
une condition indispensable (mais non suffisante) au diagnostic
d’HTAP. HTP du groupe 1′ : maladie veino-occlusive pulmonaire
(MVO). Entité proche de l’HTAP, la MVO  fait également interve-
nir des lésions vasculaires pulmonaires prédominant au niveau
veinulaire et capillaire ;

• HTP du groupe 2 : HTP dues aux cardiopathies gauches. L’HTP est
causée par une élévation de la pression artérielle dans les cavités
cardiaques gauches, responsables d’une augmentation passive
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