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• Fondation du souffle,
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A quoi fait penser la PAPS?

Pression artérielle 

pulmonaire systolique 

A chaque groupe 

correspond un 

traitement spécifique 



Signes cliniques HTP: pas spécifiques 

Humbert M et al. ESC/ERS Guidelines 2022



Examen de dépistage : ETT

A quoi fait penser la PAPS?



Qu’est ce que la PAPS?

Pression artérielle pulmonaire systolique 

Formule PAPs= 3 (4 Vmax IT 2 + POD) - 2 (4 Vmax IT 2 + POD)

PAPm PAPd



Dépistage échocardiographique

Humbert M et al. ESC/ERS Guidelines 2022

Tello K et al. Circ cardiovasc imaging 2019

L’évaluation de la PAPS 

dépend  de :

 la machine d’ETT, 

 l’opérateur, 

 l’angle de la sonde, 

 du patient. 



Probabilité d’HTP



SUSPICION CLINIQUE 

DEPISTAGE

Humbert M et al. ESC/ERS Guidelines 2022

CONFIRMATION

Centre de compétence 

et/ou référence

Au final, que faire devant une probabilité intermédiaire ou forte d’HTP?



Diagnostic de certitude HTP : 

cathétérisme cardiaque droit 

PAPm > à 20mmHg 

HTP

PAPO  ≤ à 15 mmHg

et RVP ≥ à 2UW

HTP pré-capillaire

PAPO > à 15 mmHg

et RVP < à 2UW

HTP post-capillaire isolée

PAPO > à 15 mmHg

et RVP > à 2UW

HTP mixte (pré- et post- capillaire 

combinée)

Groupe 2 

Groupe 1, 3, 4, 5

PAPO < à 15 mmHg

et RVP < à 2UW

Groupe 2 et autre HTP pré-capillaire 

Fausse HTP, rechercher hyperdébit

associé

Forme pré ou post capillaire 

Test de vaso-réactivité 

Test de remplissage  

 Confirmation du diagnostic

 Enquête étiologique



SUSPICION CLINIQUE 

DEPISTAGE

Humbert M et al. ESC/ERS Guidelines 2022

CONFIRMATION

Centre de compétence 

et/ou référence

Au final, que faire devant une probabilité intermédiaire ou forte d’HTP?



Humbert et al.  ERJ 2022

GROUPE 1 HTAP : pré-capillaire

GROUPE 2 HTP : post-capillaire

GROUPE 3 HTP : pré-capillaire

GROUPE 4 HTP : pré-capillaire

GROUPE 5 HTP: pré-capillaire

HTP post-capillaire

Enquête étiologique

Bilan minimal 

ATCD

Examen clinique 

ECG

NT-pro-BNP

Saturation en 02



Humbert et al.  ERJ 2022

GROUPE 1 HTAP : pré-capillaire

GROUPE 2 HTP : post-capillaire

GROUPE 3 HTP : pré-capillaire

GROUPE 4 HTP : pré-capillaire

GROUPE 5 HTP: pré-capillaire

HTP post-capillaire

Enquête étiologique

ETT

GDS

EFR, TM6’

DLCO

TDM thoracique

Scintigraphie pulmonaire

Bilan minimal 

ATCD

Examen clinique 

ECG

NT-pro-BNP

Saturation en 02

VO2 max



SUSPICION CLINIQUE 

DEPISTAGE

Humbert M et al. ESC/ERS Guidelines 2022

CONFIRMATION

Centre de compétence 

et/ou référence

Au final, que faire devant une probabilité intermédiaire ou forte d’HTP?



Est-ce que je dois dépister toutes les maladies ? 
Dépistage  des HTP des patients à haut risque 

GROUPE 1 HTAP

GROUPE 2 HTP

GROUPE 3 HTP

GROUPE 4 HTP

GROUPE 5 HTP

Humbert M et al. ESC/ERS Guidelines 2022



Dépistage  des HTP des patients à haut risque 

• Délai avant le diagnostic > à 2 ans

• Patients asymptomatiques à haut risque

• Sclérodermie (5-19%) : ETT annuelle

• Mutation BMPR2 (14-42%) (et apparentés premier degré HTAP héritable) : ETT annuelle

• Evaluation pour transplantation hépatique  (2-9%): ETT

• Patients symptomatiques dans les groupes à risques 

• hypertension portale

• HIV (0,5%)

• Connectivite (sauf sclerodermie)



Groupe 1.3 Médicaments

Humbert M et al.  ERJ 2022

ETT bilan initial

Dyspnée 

inexpliquée



Dépistage au cours de la Sclérodermie

Humbert M et al. ESC/ERS Artheritis Rheum 2011



Dépistage au cours de la Sclérodermie

Cohlgan JG et al Ann Rheum Dis. 2014

Humbert M et al. ESC/ERS Guidelines 2022

• (5-19%)

• Patients à risque: critères cliniques 
et paracliniques  

• Approche multimodale comprenant 
ETT, NT-pro-BNP et EFR

• Algorithme DETECT

ETT annuelle



Dépistage BMPR2

• Pénétrance 20%(F>M)

• Incidence annuelle de 2.3% (DELPHI2 )

• Conseil génétique : patient informé du 
risque - ETT annuelle 

Montatni D et al. 2020 the Europ Respir journal

Humbert M et al. ESC/ERS Guidelines 2022

Mutations 

Sox17BMPR2

CAV1ATP13A3

TBX4AQP1

EIF2AK4ABCC8

KDRKCNK3

ENGSMAD9

ACVRL1GDF2

ETT annuelle



Hypertension portale

• 1-2% de patients ayant une hypertension portale vont 
développer une HTPorto pulmonaire 
dépistage par ETT  

• Liste de transplantation: ETT annuelle

Humbert M et al. ESC/ERS Guidelines 2022

ETT au bilan pre-

greffe  et dyspnée 

inexpliquée



Classification  2022

GROUPE 1 HTAP

GROUPE 2 HTP

GROUPE 3 HTP

GROUPE 4 HTP

GROUPE 5 HTP

Humbert M et al. ESC/ERS Guidelines 2022



Embolie pulmonaire 

• 30 à 50% de défects persistants après une EP

• Faible incidence (1-3%) d’HTP ( FOCUS et preva CTEPH)

• Score ou facteurs de risque

Fauché A et al. JTH 2022

Humbert M et al. ESC/ERS Guidelines 2022



Embolie pulmonaire 

Humbert M et al. ESC/ERS Guidelines 2022

• EP initiale à risque  

intermédiaire haut-/haut

• Dyspnée inexpliquée après 

une PE  (3 mois d’ATC)



Qu’en est il des patients avec maladie respiratoire?

1 à 5% BPCO sévère 

8 à 15% Fibrose  

PHRC ERASE COPD (Pr David Montani)

Treprostinil inhalé PID (AP)

Pas de dépistage systématique

Diagnostic  de la maladie – A distance d’une exacerbation

Waxman et al. NEJM 2021



Au final 

Bilan étiologique simple (bio ECG, TDM, scintigraphie, EFR)

Penser à certaines maladies fréquentes associées (sclérodermie, PE, cirrhose)

Appeler un ami 



Maillage territorial PulmoTension : 2023-2027
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Angers : Frédéric Gagnadoux

Besançon : Marie-France Seronde

Bordeaux : François Picard

Caen : Emmanuel Bergot

Clermont-Ferrand : Claire Dauphin

Dijon : Nicolas Favrolt

Fort-de-France : Jocelyn Inamo

Grenoble : Bruno Degano

Limoges : Sylvain Palat

Marseille : Martine Raynaud Gaubert

Montpellier : Arnaud Bourdin

Nantes : Delphine Horeau-Langlard

Nice : Delphine Baudouy

Poitiers : Etienne-Marie Jutant

Reims : Pierre Mauran

Rennes : Céline Chabanne

Rouen : Fabrice Bauer

Saint-Etienne : Laurent Bertoletti

Saint-Pierre : Patrice Poubeau

Strasbourg : Marianne Riou Leyendecker

Toulouse : Grégoire Prévot

Tours : Pascal Magro
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https://respifil.fr

RespiFIL –
La filière de santé des maladies 
respiratoires rares



Merci de votre attention


