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Résumé L’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) est une
maladie des petites artères pulmonaires entraînant une défail-
lance cardiaque droite progressive conduisant au décès en
l’absence de traitement. L’évolution chronique de cette mala-
die peut être ponctuée d’épisodes d’insuffisance cardiaque
droite aiguë. Ces épisodes sont sévères et semblent avoir
une influence sur le cours de la maladie de fond. Il n’existe
à ce jour pas de prise en charge standardisée consensuelle, et
les principes thérapeutiques reposent sur la gestion des prin-
cipaux objectifs physiopathologiques dans ce contexte. La
question du monitorage est également non résolue à ce jour.
Après un rappel sur l’HTAP, nous envisagerons ces différents
points, afin d’éviter les pièges potentiels dans la gestion de ce
type de patients.

Mots clés Hypertension artérielle pulmonaire · Insuffisance
cardiaque droite

Abstract Pulmonary arterial hypertension is a disease affec-
ting the small pulmonary arteries leading to a progressive

right heart failure and ultimately to death if untreated. Epi-
sodes of acute right heart failure may occur during the course
of this chronic disease. These episodes are severe and seem
to have an influence on the course of the underlying disease.
To date, there are no consensual standardized guidelines and
therapeutics relies on the management of the major patho-
physiological endpoints in this setting. The issue of monito-
ring is also unsolved. After a review of pulmonary arterial
hypertension management in stable condition, we will consi-
der these points, in order to avoid potential pitfalls in the
management of such patients harboring right ventricular
failure.

Keywords Pulmonary arterial hypertension · Right heart
failure

Introduction

L’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) postembo-
lique, les HTAP liées à l’hypoxémie chronique et aux attein-
tes respiratoires chroniques et l’HTAP idiopathique sont des
causes d’hypertension pulmonaire chronique et de défail-
lance du ventricule droit (VD) [1]. Certains patients porteurs
d’HTAP doivent être admis en réanimation du fait d’une
détérioration clinique liée à un épisode d’insuffisance car-
diaque [2]. Le management de ces patients reste extrême-
ment difficile. La mortalité pour les patients nécessitant un
support par substance inotrope et/ou vasopressive retrouvée
dans les séries récentes est estimée entre 40 et 60 % [3–5].
À ce jour, aucune recommandation consensuelle n’est dispo-
nible. Les pratiques retrouvées dans la littérature sont donc
hétérogènes et le fruit de l’expérience des praticiens ainsi
que des similitudes empruntées aux autres pathologies à
l’origine d’une atteinte ventriculaire droite aiguë, principale-
ment l’embolie pulmonaire. Néanmoins, des différences
physiopathologiques importantes existent entre ces deux
entités [6].
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Lors des cinq dernières années, plusieurs avis d’expert et
cohortes de patients sont venus enrichir l’expérience déjà
disponible, apportant un éclairage nouveau sur ces épisodes
très sévères. Néanmoins, de nombreuses difficultés et pièges
existent lors de la gestion de ces patients. Dans ce chapitre,
après un résumé sur l’HTAP, sa physiopathologie et sa ges-
tion, nous passerons en revue les éléments épidémiolo-
giques, physiopathologiques, diagnostiques, thérapeutiques
et pronostiques utiles à la gestion de ce type de patients.

Rappels sur l’HTAP

Définition

L’hypertension pulmonaire se définit par une élévation de
la pression artérielle pulmonaire moyenne (PAPm) au-delà
de 25 mmHg. Une hypertension pulmonaire peut compli-
quer différentes situations cliniques (telles que l’embolie
pulmonaire), avec des mécanismes physiopathologiques
spécifiques à l’atteinte causale. L’HTAP est caractérisée
par une obstruction des artères pulmonaires de petit cali-
bre (< 500 µm de diamètre) conduisant à une élévation pro-
gressive des résistances vasculaires pulmonaires (RVP).
L’HTAP est caractérisée du point de vue hémodynamique
par une élévation de la PAPm supérieure à 25 mmHg asso-
ciée à une pression artérielle pulmonaire d’occlusion
(PAPO) inférieure à 15 mmHg, lors d’un cathétérisme car-
diaque droit au repos [7].

Classification

L’utilisation d’une classification des hypertensions pulmonai-
res a pour objectif d’individualiser des catégories de patho-
logies présentant des similitudes dans leur physiopathologie,
leur présentation clinique et leur prise en charge. Cette classi-
fication réunit cinq grands groupes (Tableau 1).

Épidémiologie de l’HTAP

L’HTAP est une maladie rare dont la prévalence précise est
délicate à évaluer du fait de l’absence de spécificité des
symptômes. En France, l’incidence est évaluée à environ
2,4 cas par million d’habitants par an. L’âge moyen de
découverte de la maladie est d’environ 50 ans, mais il existe
des variations importantes en fonction des pathologies asso-
ciées [8]. Le sex-ratio est de deux à trois femmes pour un
homme. L’HTAP survient le plus souvent sporadiquement,
mais il existe des cas familiaux [9]. Ces formes sont souvent
rapportées à des mutations germinales de gène codant pour
des protéines de la superfamille du transforming growth
factor β (TGF-β) nommées bone morphogenetic protein
receptor type 2 (BMPR2), activin receptor type II like

kinase 1 (ALK1) et endogline (ENG) [10]. La fréquence
des cas associés à d’autres conditions dépasse celle des
cas idiopathiques et est dépendante de l’épidémiologie de
ces atteintes [11].

Tableau 1 Classification des hypertensions pulmonaires

(d’après Sztrymf et Humbert [2])

1. Hypertension artérielle pulmonaire (HTAP)

1.1 Idiopathique

1.2 Héritable

1.2.1 BMPR2

1.2.2 ALK1, ENG (maladie de Rendu-Osler)

1.2.3 Inconnu

1.3 Exposition à des substances toxiques

ou à des médicaments (anorexigènes)

1.4 associée à :

1.4.1 une connectivite

1.4.2 une infection par le virus de l’immunodéficience

humaine

1.4.3 une hypertension portale

1.4.4 une cardiopathie congénitale

1.4.5 une bilharziose

1.4.6 une anémie hémolytique chronique

1.5 HTAP persistante du nouveau-né

1’. Maladie veino-occlusive pulmonaire

et/ou hémangiomatose pulmonaire

2. Hypertension pulmonaire liée à une cardiopathie gauche

2.1 Dysfonction systolique

2.2 Dysfonction diastolique

2.3 Valvulopahie

3. Hypertension pulmonaire associée aux maladies

respiratoires et/ou à l’hypoxie

3.1 Bronchopneumopathie chronique obstructive

3.2 Maladie interstitielle pulmonaire

3.3 Maladie pulmonaire mixte (obstructive et restrictive)

3.4 Pathologie du sommeil

3.5 Hypoventilation alvéolaire

3.6 Exposition chronique à l’altitude

3.7 Trouble du développement pulmonaire

4. Hypertension pulmonaire liée à une obstruction chronique

des artères pulmonaires

5. Hypertension pulmonaire d’origine indéfinie et/

ou multifactorielle

5.1 Maladies hématologiques (syndrome myéloprolifératif,

splénectomie)

5.2 Maladies systémiques (sarcoïdose, histiocytose

langheransienne, lymphangioleïomyomatose,

neurofibromatose, vascularite)

5.3 Maladies métaboliques (glycogénoses, maladie

de gaucher, dysthyroïdies)

5.4 Autres (obstruction tumorale, fibrose médiastinale,

insuffisance rénale chronique)
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Anatomopathologie

Les lésions vasculaires caractéristiques de l’HTAP associent
un remodelage de la média et de l’intima. Ces remodelages
sont le fruit d’une prolifération anormale de cellules endo-
théliales et de cellules musculaires lisses. Il existe aussi une
hypertrophie et une hyperplasie des cellules musculaires lis-
ses. On note une prolifération au sein de l’intima de cellules
musculaires lisses, fibroblastes et myofibroblastes. Ces
lésions peuvent aboutir à une atteinte plexiforme, lésion
typique de l’HTAP [12]. Des lésions de fibrose intimale et
de thromboses recanalisées peuvent s’y associer. Il faut enfin
souligner la présence de cellules inflammatoires (surtout des
lymphocytes) dans les zones périvasculaires participant très
probablement activement à ce remodelage. Des lésions vei-
nulaires et capillaires peuvent s’associer à ces atteintes, voire
même prédominer dans certains contextes spécifiques.

Physiopathologie

L’HTAP est liée à une obstruction progressive du lit vascu-
laire pulmonaire secondaire à un remodelage vasculaire
intense. Ce dernier est le résultat de perturbations dans la
régulation homéostatique des cellules musculaires lisses et
endothéliales. De nombreuses voies de signalisation sont
impliquées :

• l’endothéline 1 [13,14] ;

• le monoxyde d’azote [15] ;

• les dérivés de la prostacycline [16,17] ;

• la sérotonine [18–20] ;

• les facteurs de croissance [21,22] ;

• les canaux potassiques [23].

Manifestations cliniques

Elles sont aspécifiques et reflètent les conséquences cardia-
ques de l’augmentation de la postcharge ventriculaire droite.
La dyspnée d’effort est quasi constamment retrouvée et
représente souvent la première plainte fonctionnelle. Elle
est parfois négligée ou mal interprétée, participant au retard
diagnostique d’environ deux ans de cette pathologie. À
l’exercice peuvent survenir des douleurs thoraciques, des
lipothymies et/ou syncopes, reflets d’une inadéquation entre
le débit cardiaque abaissé et l’augmentation de la demande
métabolique. L’examen clinique retrouve des signes de sur-
charge cardiaque droite : turgescence jugulaire, reflux hépa-
tojugulaire, œdèmes des membres inférieurs, parfois tableau
d’anasarque. L’auscultation cardiaque permet d’entendre un
souffle systolique, reflet de l’insuffisance tricuspide et un
éclat du B2 au foyer tricuspide. Le reste de l’examen
clinique s’attachera à rechercher des signes évocateurs de
pathologie associée.

Explorations

La radiographie de thorax retrouve le plus souvent une
hypertrophie du tronc et des branches de l’artère pulmonaire
ainsi qu’une augmentation de l’index cardiothoracique. Cet
examen peut éventuellement retrouver des signes en faveur
d’une pathologie associée. L’électrocardiogramme retrouve
classiquement des signes d’hypertrophie droite à l’étage
auriculaire et ventriculaire.

L’examen de dépistage le plus souvent utilisé est l’écho-
cardiographie transthoracique couplée au doppler. Elle per-
met une estimation de la PAP systolique par la mesure du
flux d’insuffisance tricuspide et une mesure de critères de
fonction ventriculaire droite (volume télédiastolique du VD
– VTDVD –, tricuspid annular plan systolic excursion
– TAPSE –). L’échographie cardiaque permet également un
dépistage des malformations structurelles cardiaques.

Le cathétérisme cardiaque droit est le seul examen permet-
tant d’affirmer le diagnostic d’HTAP. L’atteinte précapillaire
est définie par une PAPm supérieure ou égale à 25 mmHg
sans élévation de la PAPO (≤ 15 mmHg), reflet de la pression
capillaire. Dans le cas d’une HTAP confirmée, il est néces-
saire d’effectuer un test de vasodilatation par le monoxyde
d’azote inhalé ou la prostacycline intraveineuse. En effet, ce
test de vasodilatation lorsqu’il est positif (diminution de la
PAPm de plus de 10 mmHg avec une PAPm inférieure ou
égale à 40 mmHg et un débit cardiaque normal) permet de
caractériser un sous-groupe de patients ayant un meilleur pro-
nostic et pouvant bénéficier d’un traitement prolongé par les
antagonistes calciques. L’angioscanner pulmonaire recherche
des éléments en faveur d’un cœur pulmonaire chronique
postembolique (thrombi organisés dans les artères pulmonai-
res proximales, defects excentrés, aspect en mosaïque). Il
permet aussi de dépister une maladie respiratoire à l’origine
d’une hypertension pulmonaire hypoxique (emphysème,
fibrose pulmonaire…). La scintigraphie pulmonaire de ven-
tilation et de perfusion recherche des éléments en faveur
d’une maladie thromboembolique. En cas de suspicion de
cœur pulmonaire chronique postembolique, l’angiographie
pulmonaire est utile pour confirmer le diagnostic et détermi-
ner les possibilités d’intervention chirurgicale par throm-
boendartériectomie. L’échographie abdominale avec doppler
du tronc porte recherche une hypertension portale. En cas de
doute sur une dysfonction cardiaque gauche associée, il est
possible de mesurer la fraction d’éjection isotopique, voire de
pratiquer un cathétérisme cardiaque gauche avec coronaro-
graphie. Les sérologies pour le virus de l’immunodéficience
humaine (VIH) et les hépatites B et C, les marqueurs d’auto-
immunité et des anomalies de la coagulation sont toujours
recherchés pour tenter d’identifier l’étiologie à l’HTAP.

L’ensemble de ces examens doit être réalisé selon une
démarche diagnostique préétablie et consensuelle [7].
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Évaluation de la sévérité

L’appréciation du niveau de handicap par l’estimation de la
classe fonctionnelle de la New York Heart Association
(NYHA) (Tableau 2) permet une estimation simple de la
sévérité et du pronostic, et représente un outil fondamental
de suivi des traitements [24]. Les autres méthodes d’évalua-
tion de la sévérité retenues dans les recommandations [7]
sont :

• à l’échocardiographie : un épanchement péricardique, une
élévation de la surface de l’oreillette droite, une chute du
TAPSE, une chute de l’index d’excentricité ;

• au test de marche de 6 minutes : une distance parcourue
inférieure à 332 m ;

• • à l’épreuve d’effort : une VO2 maximale inférieure à
10,4 ml O2/kg par minute ;

• parmi les biomarqueurs : un taux élevé de brain natriure-
tic peptide (BNP) ;

• au cathétérisme cardiaque droit : une chute du débit car-
diaque et une élévation des RVP.

Prise en charge

Thérapeutiques non spécifiques

L’exercice physique est possible, mais ne doit pas entraîner
de dyspnée marquée, signe de déséquilibre entre les capaci-
tés cardiaques et la demande métabolique. Des études sur
des programmes de réhabilitation ont également montré un
effet favorable sur la tolérance à l’exercice [25].

Les diurétiques sont recommandés s’il existe des signes
de surcharge cardiaque droite. La dose est adaptée au cas par
cas. Le rationnel du traitement anticoagulant repose sur l’ob-
servation de lésions de thromboses vasculaires pulmonaires.
Quelques séries ont également retrouvé un avantage clinique
à une anticoagulation efficace chez ces patients.

Une oxygénothérapie est recommandée en cas d’hypoxé-
mie. Devant l’absence de documentation ciblée chez les
patients porteurs d’HTAP, le timing d’initiation et les objec-
tifs thérapeutiques suivent les recommandations éditées dans
le cadre des insuffisances respiratoires chroniques.

Les digitaliques peuvent améliorer le débit cardiaque chez
les patients porteurs d’HTAP [7]. Même si le niveau de
preuve pour leur administration chronique est bas, leur inté-
rêt existe dans le cadre de tachycardie supraventriculaire.

Thérapeutiques spécifiques

Les inhibiteurs calciques sont utilisés de longue date dans
le traitement de l’HTAP. Leur usage doit être restreint aux
patients répondant de façon positive au test de vasodilata-
tion en aigu lors du cathétérisme cardiaque droit initial. On

décrit trois grands axes de thérapeutiques ayant donné lieu
à des molécules dont l’efficacité est documentée. Il s’agit
de substances agissant sur les voies de la prostacycline, de
l’endothéline-1 et du monoxyde d’azote. Ces voies de
signalisation sont résumées sur la Figure 1 (d’après Mon-
tani et al. [26]).

Traitement non médicamenteux

• Atrioseptostomie

Elle a pour but de diminuer la pression ventriculaire droite en
créant un shunt droite–gauche. L’ensemble de l’expérience
mondiale regroupe peu de cas. Son indication reste très limi-
tée, mais il existe probablement un intérêt chez les patients
dont l’état s’aggrave malgré un traitement médical maximal,
parfois en attente de transplantation [27].

• Endartériectomie pulmonaire

Si l’obstruction d’un cœur pulmonaire chronique postem-
bolique porte sur les vaisseaux proximaux, cette interven-
tion permet, grâce à l’émergence d’outils chirurgicaux

Tableau 2 Classes fonctionnelles d’après la NYHA

Classe I

Patients atteints d’hypertension pulmonaire ne présentant pas

de limitation de l’activité physique. Les activités physiques

habituelles n’induisent pas de dyspnée ou de fatigue

excessive, ni de douleurs thoraciques ou de sensations

lipothymiques

Classe II

Patients atteints d’hypertension pulmonaire, légèrement

limités dans leur activité physique. Ces patients ne sont pas

gênés au repos. Les activités physiques habituelles induisent

une dyspnée ou une fatigue excessive, des douleurs

thoraciques ou des sensations lipothymiques

Classe III

Patients atteints d’hypertension pulmonaire, très limités

dans leur activité physique. Ces patients ne sont pas gênés

au repos. Les activités physiques même légères induisent

une dyspnée ou une fatigue excessive, des douleurs

thoraciques ou des sensations lipothymiques

Classe IV

Patients atteints d’hypertension pulmonaire, incapables

de mener quelque activité physique que ce soit sans ressentir

de symptômes. Ces patients ont des signes d’insuffisance

cardiaque droite. Une dyspnée et/ou une fatigue peuvent être

présentes même au repos. Le handicap est augmenté

par n’importe quelle activité physique
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précis, de trouver un plan de clivage entre la média de
l’artère pulmonaire occluse et le matériel thrombotique
organisé et de l’extraire. Cela permet une très forte décrois-
sance des résistances artérielles pulmonaires chez la grande
majorité des patients. Seul le traitement anticoagulant au
long cours est requis dans les suites de ce geste [28].

• Assistance circulatoire

Ces techniques innovantes nécessitent la mise en place
d’une circulation extracorporelle, assistée ou non par une
pompe. Les objectifs sont, in fine, d’assister le travail car-
diaque et de diminuer la surcharge cardiaque droite. Ces
dispositifs prometteurs n’ont pas de positionnement consen-
suel dans les algorithmes thérapeutiques, mais sont utilisés
en attente de transplantation pulmonaire ou cardiopulmo-
naire chez des sujets éligibles en échec de thérapeutiques
conventionnelles [29].

• Transplantation

La transplantation bipulmonaire ou cardiopulmonaire repré-
sente le seul traitement curatif de l’HTAP et la seule alterna-
tive en cas d’échec du traitement médical. Cette technique
est réservée aux sujets jeunes (< 50–55 ans) présentant une

HTAP sévère. Les résultats de la transplantation pulmonaire
montrent des survies de 75 % à un an et de 50 % à cinq ans. Il
est important que l’inscription sur liste de greffe ne soit pas
trop tardive, le nombre de donneurs étant en effet actuelle-
ment insuffisant [30].

Recommandations actuelles

L’ensemble des mesures de prise en charge suit les recom-
mandations de la conférence de consensus de 2008 [7].
L’algorithme thérapeutique propose notamment des rééva-
luations régulières au cours desquelles différentes combi-
naisons des médicaments sus-cités peuvent être réalisées.
Cet algorithme est résumé sur la Figure 2.

Quelle est l’épidémiologie de ces épisodes
de défaillance cardiaque droite ?

Peu de données nous permettent d’appréhender l’épidémio-
logie de ces épisodes d’aggravation aiguë d’HTAP, et un
risque serait d’en sous-estimer l’incidence. Une étude amé-
ricaine récente a analysé la cause des décès des patients
porteurs d’HTAP. Cette série monocentrique menée dans
un centre expert a dénombré 132 décès sur une période
de quatre ans, dont 84 ont pu être analysés. Il a été
retrouvé que l’HTAP était la cause directe du décès pour
44 % d’entre eux (défaillance ventriculaire droite ou mort
subite). Seuls 8 % des patients décédaient d’une pathologie
estimée indépendante de l’HTAP. Il faut souligner que
80 % des décès avaient lieu pendant un séjour en réanima-
tion et que la moitié des patients étudiés recevaient des
inotropes et/ou amines pressives durant leur hospitalisation
[31]. Une approximation mathématique nous permet d’esti-
mer qu’en moyenne deux patients porteurs d’HTAP étaient
pris en charge pour aggravation de leur état basal dans ce
centre chaque mois. Dans une autre étude évaluant l’issue
de la réanimation cardiopulmonaire chez les patients por-
teurs d’HTAP compliquée d’arrêt cardiaque, 3 130 patients
ont été analysés en quatre ans dans 17 centres. Cinq cent
treize épisodes d’arrêt cardiocirculatoire ont été dénombrés.
Ces épisodes sont survenus chez des patients durant un
séjour en réanimation pour 63 % d’entre eux. La défail-
lance cardiaque et la mort subite expliquaient directement
deux tiers des décès de cette cohorte [32]. Ces données
soulignent l’incidence assez élevée de ces épisodes aigus
chez les patients porteurs d’HTAP, notamment dans les cen-
tres impliqués dans la prise en charge de ces patients. À
titre d’exemple, dans l’unité de soins intensifs (USI) du
centre de référence national de l’HTAP, 46 patients néces-
sitant des amines ont été admis sur 18 mois lors d’une étude
prospective [4]. À l’occasion d’un autre essai, 53 patients
souffrant d’un épisode d’aggravation rapide de leur état ont

Fig. 1 Principaux mécanismes physiopathologiques impliqués

dans l’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) [26]. Sur

ce schéma apparaissent les trois voies principales identifiées

de déséquilibres physiopathologiques aboutissant aux lésions

de remodelage caractéristiques de l’HTAP. Des traitements sont uti-

lisés dans ces trois voies physiopathologiques pour diminuer

les lésions prolifératives GMPc : guanosine monophosphate

cyclique ; PDE5 : phosphodiestérase de type 5 ; ET : endothéline ;

ET-A : récepteur à l’endothéline de type A ; ET-B : récepteur

à l’endothéline de type B ; PgI2 : prostaglandine de type I2
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requis une admission en USI sur une période de cinq mois
pour administration d’un support inotrope et/ou catécholer-
gique [33].

Physiopathologie de la défaillance du VD

L’hypertrophie et l’arrondissement progressif de la surface
transversale du VD sont des éléments centraux dans l’adap-
tation du VD à l’augmentation progressive de sa postcharge
[10]. Cette hypertrophie découle d’une élévation de la syn-
thèse protéique et du nombre de sarcomères. Il existe éga-
lement une augmentation de la population cellulaire et une
augmentation des fibres collagènes dans la matrice extra-
cellulaire [34]. Ces mécanismes adaptatifs vont progressive-
ment participer à la défaillance du ventricule qui est liée à
plusieurs mécanismes combinés :

• une insuffisance de perfusion du VD résultant d’une chute
du débit coronaire malgré une élévation de la demande
métabolique du VD ;

• une évolution fibreuse de la matrice extracellulaire [35] ;

• un changement de la nature des fibres contractiles des
myocytes à l’origine d’une chute de la fonction systolique
du VD [36].

D’autres mécanismes vont augmenter les dommages cel-
lulaires et altérer plus encore la fonction ventriculaire droite :
l’activation du système neurohormonal [37], le stress oxy-
datif et l’augmentation de l’apoptose [38], l’inflammation
et les désordres dans le métabolisme énergétique cellu-
laire [39].

La dilatation progressive du VD se fait aux dépens du
ventricule gauche (VG), du fait de la nature inélastique du
péricarde, par le biais d’une inversion de la courbure septale.
Cette interdépendance VD/VG altère la compliance diasto-
lique du VG et réduit sa précharge. Ces modifications entraî-
nent une chute du débit cardiaque et de la pression artérielle,
détériorant plus encore la perfusion du VD alors que sa
demande métabolique est accrue. Elles sont également à
l’origine d’une altération de sa fonction diastolique, entraî-
nant une élévation de la pression diastolique du VD et de la
pression dans l’oreillette droite. L’ensemble de ces anoma-
lies combiné à la chute du débit cardiaque et de la pression

Fig. 2 Algorithme thérapeutique de l’hypertension artérielle pulmonaire adapté de la conférence de consensus de 2008 [7]
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artérielle ainsi qu’aux perturbations neurohormonales peu-
vent entraîner des dysfonctions rénales et hépatiques [40].

Aspects diagnostiques

Les signes fonctionnels rapportés par le patient sont ceux de
l’insuffisance cardiaque, évoluant rapidement, sur quelques
jours ou parfois sur quelques semaines. Le signe principal
reste la dyspnée, atteignant généralement une dyspnée au
moindre effort, voire au repos. Des malaises et/ou syncopes
peuvent être rapportés lors d’efforts parfois minimes. Une
apparition et/ou un accroissement des œdèmes des membres
inférieurs sont fréquents. L’examen clinique retrouve les
signes droits avec turgescence jugulaire,œdèmes, hépatomé-
galie. Le diagnostic sera facilement évoqué chez un patient
suivi de façon ancienne pour son HTAP. La principale diffi-
culté dans ce contexte est essentiellement d’évoquer le diag-
nostic chez un patient dont la pathologie de fond n’est pas
connue et qui se révèle à l’occasion d’une aggravation
rapide, avec ou sans facteur déclenchant identifié. L’embolie
pulmonaire, la tamponnade péricardique et l’ischémie du
VD sont classiquement les premiers diagnostics évoqués
devant un patient présentant une défaillance respiratoire et/
ou hémodynamique et des signes de défaillance cardiaque
droite. L’interrogatoire du patient et de ses proches retrouve
une dyspnée crescendo et non brutale. L’échocardiographie
met en évidence l’absence de signes de tamponnade et des
signes de défaillance cardiaque droite ancienne avec une
dilatation et une hypertrophie du VD. L’embolie pulmonaire
est le plus souvent écartée par la réalisation d’un angioscan-
ner thoracique, mais les patients porteurs de forme postem-
bolique présentent des images de thrombus qui peuvent ren-
dre le diagnostic difficile, même s’il existe des spécificités
iconographiques propres au caractère chronique des méca-
nismes thrombotiques. Ces éléments suffisent pour avoir une
forte présomption du diagnostic d’HTAP précapillaire
« déséquilibrée », et le patient doit être rapproché d’un centre
de compétence après une prise en charge initiale permettant
le soutien de sa fonction cardiaque.

Aspects thérapeutiques

Objectifs thérapeutiques

La recherche d’un facteur déclenchant est-elle utile ?

Les maladies chroniques se caractérisent par un équilibre
délicat entre la déficience fonctionnelle persistante et les fac-
teurs d’adaptation. Dans la plupart des maladies chroniques,
l’identification d’un facteur déclenchant d’une exacerbation
est l’un des piliers de la stratégie thérapeutique. Cela est

particulièrement vrai lorsque l’on considère certains facteurs
déclenchants rapidement corrigibles, comme la surcharge
hydrosodée dans les cardiopathies gauches. Cependant, cer-
tains éléments déclencheurs tels que le sepsis peuvent
induire des changements physiopathologiques majeurs qui
ne peuvent être traités rapidement. En effet, le sepsis sévère
peut entraîner une altération de la fonction myocardique
affectant les deux ventricules [41,42]. Peu de données exis-
tent concernant les facteurs déclenchants qui conduisent à
une aggravation aiguë d’HTAP. Récemment, l’analyse d’une
cohorte rétrospective de patients atteints d’HTAP présentant
une défaillance ventriculaire droite aiguë a indiqué une sur-
mortalité dans le sous-groupe de patients présentant un fac-
teur déclenchant infectieux par rapport aux patients présen-
tant d’autres causes de détérioration (sevrage imprévu de
médicaments ou arythmie par exemple) ou sans facteurs
déclenchants retrouvés [3]. Dans une autre étude rétrospec-
tive, la septicémie et l’insuffisance respiratoire aiguë ont
également été associées à une surmortalité, mais aucune
association n’a été trouvée avec les autres facteurs déclen-
chants potentiels rapportés [43]. Notre expérience est globa-
lement similaire. Ainsi, la découverte d’un facteur déclen-
chant et le traitement apporté n’étaient pas associés au
pronostic dans nos études [4,33].

Les arythmies sont souvent impliquées et ont une valeur
pronostique, soutenant l’idée que le maintien du rythme
sinusal est d’une importance cruciale pour éviter la diminu-
tion de débit cardiaque qui peut en résulter [44]. En outre, il
est généralement recommandé pour les patients atteints
d’HTAP d’être traités avec des anticoagulants pour éviter
des événements thromboemboliques à même de précipiter
une défaillance cardiaque droite [3]. Chez les patients
atteints d’HTAP traités avec l’époprosténol par voie intra-
veineuse, l’infection du cathéter central et le dysfonctionne-
ment de la pompe sont les causes fréquentes de défaillance
cardiaque droite, ainsi que l’arrêt imprévu de toute théra-
peutique spécifique chronique [4]. Globalement, même en
l’absence de preuves claires que le dépistage et le traitement
d’un potentiel trigger sont bénéfiques, une telle approche
semble néanmoins logique et appropriée dans la gestion
de ces patients instables.

Comment gérer les apports liquidiens ?

La rétention hydrosodée est une caractéristique commune
de défaillance cardiaque droite. Cependant, peu de données
cliniques sont disponibles concernant l’équilibre de la pré-
charge, même en cas de défaillance droite aiguë sans mala-
die cardiaque préexistante [45,46]. L’objectif de l’équilibre
de la précharge est d’éviter la surcharge de volume sur un
VD défaillant, ce qui peut conduire à la distension et à
l’ischémie des cavités cardiaques droites, et à une diminu-
tion du débit cardiaque, au moins en partie en raison de
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l’interdépendance ventriculaire [40]. Une des questions les
plus difficiles dans ce contexte est donc de déterminer la
précharge appropriée. La meilleure méthode de suivi de
cette variable est également un sujet de débat. Les diuréti-
ques sont généralement le traitement de première ligne pour
la surcharge liquidienne, celle-ci étant le plus souvent éva-
luée de manière clinique (présence de signes de congestion),
biologique (protidémie, fonction rénale) et/ou échocardio-
graphique dans la plupart des études sur le sujet [2]. Il a
également été suggéré que l’épuration extrarénale (EER)
serait utilisable en cas d’anomalies métaboliques menaçan-
tes ou de surcharge liquidienne insuffisamment traitée avec
les diurétiques [47,48]. Néanmoins, les indications et les
avantages potentiels de l’EER chez les patients porteurs
d’HTAP ont été peu étudiés, même si les inconvénients
potentiels de cette modalité thérapeutique chez des sujets
très instables sont maintenant mieux compris. Dans le but
d’étudier le rôle et le rapport bénéfice/risque de l’EER dans
ce contexte, notre groupe a effectué une analyse rétrospec-
tive de patients porteurs d’HTAP atteints d’insuffisance
cardiaque aiguë nécessitant une EER. Ce travail a analysé
36 séances d’hémodialyse intermittentes et 32 séances d’épu-
ration continues chez 14 patients sur une période de 11 ans.
Une hypotension artérielle systémique significative nécessi-
tant une intervention thérapeutique est survenue dans environ
la moitié des sessions pour les deux modalités. La mortalité
de ces patients aux soins intensifs, à un mois et à trois mois
était respectivement de 46,7, 66,7 et 73,3 % [49]. Compte
tenu de ces résultats, il apparaît nécessaire de s’interroger
sur l’indication d’une assistance circulatoire et/ou d’une
transplantation pulmonaire ou cardiopulmonaire pour les
patients éligibles à ces techniques nécessitant une EER.

Quelle place pour les inotropes ?

Les inotropes et/ou agents vasoconstricteurs restent des
médicaments importants dans la gestion des troubles hémo-
dynamiques graves chez les patients porteurs d’HTAP. Les
principaux objectifs de ces traitements sont de renforcer la
contractilité cardiaque sans augmentation des RVP ni dimi-
nution de la pression artérielle systémique. Il n’y a aucune
étude clinique systématique de ces agents chez les patients
atteints d’HTAP avec défaillance cardiaque droite, cepen-
dant, ils sont largement utilisés, et des données sont mainte-
nant disponibles. La dobutamine semble être un traitement
de choix pour ces patients. Cet agent inotrope améliore le
couplage de l’artère pulmonaire avec le VD en augmentant
le débit cardiaque et en diminuant les RVP. La dose propo-
sée aux patients ne dépasse souvent pas 5 à 10 µg/kg par
minute [50]. Les doses plus élevées peuvent théoriquement
provoquer une hypotension systémique. Dans notre pratique
clinique, la dobutamine, à une dose allant de 2,5 à 15 µg/kg
par minute, a été utile dans la gestion des patients présentant

une défaillance cardiaque droite aiguë, avec parfois néces-
sité d’adjoindre un agent vasoconstricteur systémique tel
que la noradrénaline [4]. La dopamine augmente le débit
cardiaque et la pression systémique dans l’embolie pulmo-
naire aiguë. Il a été rapporté comme traitement de première
ligne chez les patients HTAP atteints de défaillance car-
diaque droite, mais une augmentation de la mortalité dans le
sous-groupe des patients traités par ce médicament a amené
les auteurs à s’interroger sur l’indication de cette substance
dans ce contexte [3]. Globalement, il y a moins d’expérien-
ces avec la dopamine qu’avec la dobutamine dans ce cadre,
au moins en partie, parce que la tachycardie et l’arythmie
sont les principaux effets secondaires de ce médicament,
suscitant des inquiétudes quant à son rapport bénéfice/risque
dans cette indication.

Quelle est la place des substances abaissant la postcharge
du VD ?

La pertinence de l’initiation urgente d’un traitement spéci-
fique de l’HTAP chez les patients hospitalisés en réanima-
tion pour insuffisance cardiaque droite aiguë reste un sujet
de débat pour plusieurs raisons. Tout d’abord, ces agents ne
sont pas considérés comme des médicaments d’urgence.
Ces molécules agissent au moins en partie grâce à leurs
propriétés antiprolifératives et vasodilatatrices à long terme.
Deuxièmement, ces substances possèdent des effets vasodi-
latateurs systémiques et sont susceptibles d’entraîner des
hypotensions artérielles préoccupantes chez ces patients
instables en état d’insuffisance cardiaque [51]. Dans notre
expérience, l’utilisation de monoxyde d’azote inhalé en
continu (NO) [10 ppm] était sans danger et peut être utile
dans une série de patients atteints d’HTAP et de défaillance
cardiaque droite [4]. Dans une autre cohorte récente de
patients atteints d’HTAP avec une insuffisance cardiaque
droite, l’utilisation de NO était associée à un plus mauvais
résultat, probablement plus en raison de la gravité des
patients traités que de la thérapeutique employée [43].
Néanmoins, il faut souligner qu’il n’y a pas d’étude contrô-
lée randomisée de cet agent dans l’HTAP décompensée.
Un cas clinique a rapporté une expérience favorable avec
de l’iloprost, dérivé inhalé de la prostacycline, dans le
cadre d’un choc circulatoire aigu chez un patient porteur
d’HTAP [52]. L’iloprost a également été utilisé dans une
cohorte de patients en attente d’atrioseptostomie [53]. En
outre, l’utilisation réussie de milrinone inhalée, un inhibi-
teur de phosphodiestérase 3 augmentant la contractilité car-
diaque, a été rapportée. Ce traitement est indisponible en
France. Dans notre pratique, les patients HTAP présentant
une défaillance cardiaque droite aiguë ont été traités par
époprosténol intraveineux continu (dérivé injectable de la
prostacycline) et/ou bosentan oral (inhibiteur des récepteurs
de l’endothéline) en plus des autres mesures de soutien
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(oxygène, diurétiques, dobutamine et/ou noradrénaline)
comme thérapie de sauvetage afin de diminuer autant que
possible la postcharge d’un VD défaillant (Fig. 1). Cepen-
dant, il est important de souligner qu’il n’y a pas d’études
contrôlées randomisées pour aucun de ces différents agents
dans le cadre de l’HTAP décompensée. Il y a donc un
besoin urgent de davantage de données pour conclure fer-
mement sur le rôle de ces thérapies dans l’aggravation aiguë
de l’HTAP. Bien qu’il existe des problèmes de sécurité
concernant l’utilisation des vasodilatateurs dans de tels
cas, la réduction de la postcharge du VD et l’amélioration
de couplage ventriculo-artériel pourraient être une clé du
succès thérapeutique.

Quelle gestion pour la pression artérielle systémique ?

Le maintien de la pression artérielle systémique est très
important afin d’assurer un débit splanchnique suffisant
pour couvrir la demande métabolique. La noradrénaline,
comme la dobutamine, améliore le couplage ventriculoarté-
riel [50]. Il existe des données expérimentales supportant les
effets bénéfiques de la noradrénaline sur le débit sanguin
coronaire et la performance ventriculaire dans le cadre de
surcharge cardiaque droite [54]. Dans notre pratique, la
noradrénaline est le médicament de choix dans le traitement
de l’insuffisance cardiaque droite aiguë associée à l’hypo-
tension artérielle systémique persistante malgré une pré-
charge optimisée et une thérapeutique inotrope positive
par dobutamine [2,4]. Il n’y a pas de données disponibles
pour soutenir l’utilisation de l’épinéphrine chez les patients
porteurs d’HTAP. La phényléphrine et la vasopressine ont
des effets paradoxaux potentiels, conduisant à une augmen-
tation de la RVP et à une diminution du débit cardiaque et
ne sont qu’exceptionnellement utilisées dans ce contexte
[55,56].

Quelles autres thérapeutiques peuvent être utiles ?

L’oxygénothérapie est recommandée chez les patients
atteints d’HTAP avec défaillance ventriculaire droite présen-
tant une hypoxémie. Les causes de cette baisse d’oxygène
peuvent être liées à une faible saturation en oxygène du sang
veineux mêlé ou à un shunt vrai lié à l’ouverture d’un fora-
men ovale perméable. L’intubation et la ventilation méca-
nique représentent toujours une problématique difficile chez
les patients atteints d’HTAP, car le risque d’aggravation
hémodynamique aiguë menaçante suite à leur mise en place
est important [44]. En dépit de toutes les options thérapeu-
tiques mentionnées ci-dessus, certains patients présentent
une défaillance droite réfractaire. La transplantation pulmo-
naire ou cardiopulmonaire reste souvent la dernière option
thérapeutique pour ces patients. Néanmoins, le délai entre
l’inscription en urgence et la transplantation peut être fatal

en raison de la défaillance d’organes secondaire à la défail-
lance cardiaque. L’assistance circulatoire peut être néces-
saire pour maîtriser ces défaillances jusqu’à la transplanta-
tion. Plusieurs techniques sont disponibles pour ces patients,
mais leur expérience est limitée à de petites séries, et aucune
n’a été rigoureusement évaluée dans des études randomisées
chez les patients porteurs d’HTAP. Selon le procédé de
l’oxygénation par membrane extracorporelle veinoartérielle
(ECMO), le sang veineux, pompé à partir de l’oreillette
droite à travers un tube inséré dans une veine fémorale et
après oxygénation, est réinjecté dans la circulation arté-
rielle, le plus souvent à travers une artère fémorale. Cette
intervention a été utilisée comme un pont vers la transplan-
tation chez cinq patients avec défaillance droite sévère et a
conduit à une amélioration rapide de l’insuffisance rénale.
Les patients sont restés en ventilation spontanée, évitant les
inconvénients associés à la ventilation mécanique. Quatre
patients ont été transplantés entre 18 et 35 jours après le
début de l’assistance, et trois patients étaient survivants à
au moins un an. Une autre option est le dispositif d’assis-
tance sans pompe insérée dans la circulation pulmonaire. Le
concept est basé sur l’insertion d’une membrane d’oxygéna-
tion entre l’artère pulmonaire et l’oreillette gauche. Avec la
systole ventriculaire, le sang circule à la fois dans la circu-
lation pulmonaire et le dispositif, ce qui évite la nécessité
d’une pompe dédiée [57,58]. Malgré une expérience limitée,
il a été suggéré que l’assistance circulatoire pourrait réduire
la mortalité des patients atteints d’HTAP sur les listes d’at-
tente de transplantation. En outre, certains patients peuvent
respirer spontanément, leur permettant de maintenir un état
général et musculaire convenable jusqu’à la chirurgie. En
outre, ces patients présentent de meilleures fonctions hépa-
tique et rénale [59]. Au total, ces données appuient l’utilisa-
tion de l’ECMO chez les patients atteints d’HTAP comme
un pont à la transplantation pulmonaire ou cardiopulmo-
naire. Néanmoins, une évaluation rigoureuse de l’éligibilité
d’un patient donné à la transplantation doit être effectuée
avant le début de cette forme de thérapie. Cela ne peut être
réalisé dans des centres spécialisés où des médecins, réani-
mateurs et chirurgiens experts de l’HTAP travaillent en
étroite concertation.

Monitorage

Quel monitorage hémodynamique instituer ?

Le monitoring approprié de ces patients reste un sujet
d’incertitude. Un outil idéal devrait surveiller les variables
hémodynamiques cibles des traitements (précharge du VD,
débit cardiaque et RVP) et ne pas être associé à des effets
indésirables tels que des arythmies ou des infections.
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Idéalement, le matériel de surveillance devrait être facile à
mettre en place et ses mesures reproductibles dans le temps.

L’échocardiographie est une option intéressante à cet
égard. Néanmoins, il existe des pièges potentiels dans l’éva-
luation de ces patients. La forme en croissant du VD rend
l’évaluation précise de sa fonction difficile. En outre, l’écho-
cardiographie donne nombre d’informations dont seule une
petite proportion a été évaluée dans le cadre de défaillance
cardiaque droite. Haddad et al. ont testé l’utilité de cet
outil en examinant les échocardiographies de 189 épisodes
de défaillance droite chez les patients atteints d’HTAP [60].
Il a été constaté que ni la taille des cavités cardiaques ni
l’estimation de la pression auriculaire droite n’ont été asso-
ciées au pronostic des patients. En analyse univariée, seuls la
régurgitation tricuspidienne et l’indice d’excentricité avaient
une pertinence pronostique. En analyse multivariée, seule la
régurgitation tricuspidienne restait statistiquement significa-
tive. Cela a conduit certains auteurs à s’interroger sur la fia-
bilité de l’échocardiographie dans la gestion au jour le jour
des patients dans ce contexte [3,29].

Le cathétérisme cardiaque droit reste l’examen de réfé-
rence pour prouver l’HTAP, déterminer sa gravité et évaluer
la réponse au traitement. Il s’agit d’un examen sans danger
lorsqu’il est pratiqué chez des patients stables [61]. Toute-
fois, des préoccupations ont été soulevées concernant sa
sécurité et son efficacité dans le cadre de la défaillance car-
diaque droite des patients porteurs d’HTAP. Dans une ana-
lyse rétrospective incluant 99 patients porteurs d’HTAP
avec défaillance cardiaque droite nécessitant une admission
aux soins intensifs, Huynh et al. ont évalué l’impact du
cathétérisme cardiaque droit chez 45 d’entre eux [43]. Ce
type de monitoring a entraîné des changements thérapeu-
tiques (augmentation de la diurèse ou l’introduction d’un
nouveau médicament spécifique) chez 30 patients. Aucun
changement n’a été effectué pour les 15 patients restants.
De plus, la mise en place du cathéter cardiaque n’a eu
aucune incidence sur le pronostic des patients en réanima-
tion. Dans notre expérience, les patients HTAP admis en
réanimation avec défaillance cardiaque droite qui dévelop-
pent une infection de voie veineuse centrale ont un très mau-
vais pronostic [4]. D’autres données sont clairement néces-
saires pour mieux comprendre le rapport bénéfice/risque du
cathétérisme cardiaque droit dans ce contexte.

L’imagerie par résonance magnétique cardiaque (IRM) est
considérée comme le gold standard de l’imagerie pour l’éva-
luation du VD. Cependant, l’IRM n’a jamais été évaluée dans
ce cadre spécifique. En outre, la disponibilité clinique, les
limites techniques et les coûts de cet outil limitent considéra-
blement son usage en pratique.

Les nouveaux dispositifs déterminant le débit cardiaque
grâce à la thermodilution transpulmonaire ont suscité un
intérêt considérable dans la population générale de réanima-
tion. Cette technologie fournit des informations sur de nom-

breux paramètres physiologiques tels que la pression arté-
rielle systémique, le débit cardiaque, le volume d’éjection
systolique, la résistance vasculaire systémique et l’eau pul-
monaire extravasculaire thoracique. Néanmoins, la dilatation
du VD et la régurgitation tricuspide sont des limites recon-
nues à la fiabilité des mesures, et la méthode de thermodilu-
tion n’a jamais été validée dans cette population. Il n’est
donc pas recommandé d’utiliser cet outil pour surveiller
cette population en pratique quotidienne.

Marqueurs de sévérité

Un certain nombre de marqueurs biologiques sont potentiel-
lement applicables à l’évaluation de la dysfonction VD.
Cependant, les éléments justifiant leur utilisation à ce jour
sont dérivés d’études observationnelles. Par conséquent,
l’utilité et les indications dans la pratique clinique de routine
de ces marqueurs doivent être évaluées plus avant.

Quels biomarqueurs circulants sont utiles ?

Les taux sériques de BNP et le NT-proBNP sont associés au
pronostic à long terme chez des patients porteurs d’HTAP à
l’état stable [62]. Le BNP est sécrété par les ventricules car-
diaques selon le degré d’étirement, des dommages et de
l’ischémie du myocarde. Des données récentes suggèrent
que les taux de BNP et NT-proBNP sont des marqueurs
pronostiques fiables en cas d’aggravation aiguë de l’HTAP
[3–5,44]. La troponine est associée à un pronostic dans
l’HTAP lorsqu’elle est évaluée chez des patients stables,
mais pas dans le cadre de l’aggravation aiguë d’HTAP sou-
levant la question de la sensibilité des méthodes de détection
dans ce contexte [3,4]. Les niveaux élevés de protéine C
réactive (CRP) sont également liés à un pronostic péjoratif
dans les épisodes d’aggravation aiguë des HTAP, même sans
signes d’infection, ce qui soulève l’implication potentielle
de l’inflammation parmi les mécanismes physiopatholo-
giques impliqués [4]. L’insuffisance rénale et les déséquili-
bres de régulation de l’eau ont été largement étudiés dans
l’insuffisance ventriculaire gauche [63]. En revanche, peu
d’études ont abordé ces problèmes en cas de défaillance
cardiaque droite aiguë compliquant le cours de l’HTAP.
Des données récentes suggèrent cependant que le débit car-
diaque et la pression auriculaire droite dans l’HTAP partici-
pent à la survenue d’anomalies métaboliques en s’intégrant
à un réseau physiopathologique complexe incluant : le sys-
tème rénine–angiotensine–aldostérone, des peptides natriu-
rétiques, la vasopressine et le système nerveux sympathique.
Dans le cadre des cardiopathies gauches, les données suggè-
rent que les perturbations de l’équilibre homéostatique sont
associées à la survie [64]. Chez les patients atteints d’HTAP
stables, l’hyponatrémie est également un facteur prédictif de
la survie. Une étude récente fournit également des preuves
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que la créatinine sérique est associée à la survie des patients
avec HTAP stable [53]. De même, un lien pronostique a été
démontré avec la créatinine sérique et la natrémie chez des
patients porteurs d’HTAP atteints de défaillance cardiaque
droite en réanimation [4,5].

Au-delà de la valeur pronostique d’une mesure unique de
l’un des biomarqueurs mentionnés ci-dessus, il est égale-
ment intéressant de noter que les variations de la valeur de
certains de ces paramètres sont associées au pronostic, parti-
cipant à une évaluation dynamique des patients, comme cela
a été démontré dans une étude de cohorte [4].

La tonométrie d’aplanation peut-elle servir ?

Les études d’imagerie ont mis en évidence les conséquen-
ces de la dilatation du VD sur la taille et la fonction du VG
chez les patients atteints d’HTAP stables présentant une
élévation de la postcharge du VD. Il a été démontré que
le volume du VG et le volume d’éjection diminuent, et
que ces modifications portent une signification pronostique
[65]. Un retard dans la pression maximale du VD conduit à
un gradient transseptal et induit une courbure paradoxale du
septum interventriculaire dans le VG, ce qui altère son rem-
plissage et en diminue le volume systolique [65]. Grâce à
l’IRM, Marcus et al. ont constaté des réductions de 25 % et
de 12 % respectivement dans le temps moyen de pic de
raccourcissement de la paroi libre du VG et le temps de
fermeture de la valve aortique chez les patients atteints
d’HTAP [66]. Par conséquent, notre groupe a récemment
testé la valeur du temps d’éjection ventriculaire gauche
(LVET), mesuré par le tonomètre d’aplanation chez les
patients atteints d’HTAP admis en réanimation pour défail-
lance cardiaque droite. La tonométrie artérielle est une
méthode non invasive, simple, rapide, indolore et sans dan-
ger pour estimer la pression aortique centrale par l’enregis-
trement périphérique de l’onde de pouls au niveau de
l’artère radiale ou carotide. Elle permet également le calcul
de la durée d’éjection systolique du VG [67] (Fig. 3). Elle
est déjà largement utilisée dans l’hypertension systémique
pour étudier la rigidité artérielle et les risques associés.
Dans une étude prospective incluant 53 patients admis en
réanimation pour défaillance cardiaque droite, nous avons
retrouvé qu’un LVET plus court était associé à un pronostic
plus péjoratif (228 ms [212–278] vs 257 ms [237–277],
p = 0,032) [33]. Des données supplémentaires pour confir-
mer ces observations sont cependant nécessaires.

Quel est le pronostic de ces épisodes ?

Seules six études ont rapporté les taux de survie à court
terme des patients porteurs d’HTAP atteints d’insuffisance
cardiaque droite [3–5,33,44,60]. Il faut souligner que dans

toutes ces études, le diagnostic de la défaillance ventriculaire
droite reposait principalement sur l’évaluation clinique, et
les protocoles de traitement étaient différents, ce qui limite
l’interprétation globale de ces données. L’éventail des taux
de mortalité rapportés, qui varie de 14 à 100 % (Tableau 3),
s’explique probablement par le large spectre de gravité des
patients évalués. Dans deux études, la mortalité des patients
ne nécessitant pas de médicaments inotropes et/ou vasoactifs
étaient de 14 et 17 % respectivement [4,5], alors qu’elle
était de 41,3 à 60 % chez les patients ayant besoin de ces
médicaments [3–5,33,44]. L’utilisation de l’EER est asso-
ciée à un très mauvais pronostic [44,49] ainsi qu’à la néces-
sité de recours à la ventilation mécanique invasive [5,44].

Une étude a également analysé le pronostic chez les
patients porteurs d’HTAP survivants à un épisode d’insuffi-
sance cardiaque droite. Six des 27 patients sortis vivants de
réanimation étaient morts à trois mois, ce qui donne un taux
de mortalité à trois mois de 22,2 %. Dans cette étude, 7 des
27 patients sortis de l’USI ont ensuite été réadmis au moins
une deuxième fois en réanimation pour des symptômes simi-
laires dans les 18 mois couvrant la période d’étude [4].

Il est également à noter que les résultats de la réanimation
cardiopulmonaire chez les patients atteints d’HTAP ayant un
arrêt cardiaque sont très mauvais, et une étude a révélé que
seulement 6 % de ces patients ont survécu sans atteinte neu-
rologique [32].

Fig. 3 Analyse du contour de l’onde de pouls en tonométrie arté-

rielle. L’axe des ordonnées représente la pression en fonction

du temps, en abscisse DES : durée d’éjection systolique ;

DD : durée de diastole ; P : pression ; PP : pression pulsée ;

PAS : pression artérielle systolique ; PAD : pression artérielle

diastolique
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Conclusion

L’insuffisance cardiaque droite aiguë chez les patients por-
teurs d’HTAP est un problème fréquent qui est associé à
une mortalité élevée et qui semble influer sur le cours de la
maladie sous-jacente. Beaucoup d’éléments objectifs man-
quent encore pour nous amener à une gestion précise et

standardisée de ces patients fragiles. La prise en charge
globale repose sur le traitement des différents objectifs
physiopathologiques connus dans la défaillance ventricu-
laire droite dans ce contexte. De nombreux écueils persis-
tent encore, et des études complémentaires sont nécessai-
res pour définir une stratégie optimale de management de
ces événements.

Tableau 3 Caractéristiques et survie des cohortes de patients porteurs d’hypertension artérielle pulmonaire en défaillance cardiaque

droite

Kurzyna et al.

[3]

Campo et al. [5] Haddad et al.

[60]

Huynh et al.

[43]

Sztrymf et al.

[4]

Sztrymf et al.

[33]

Méthodologie Rétrospective

monocentrique

Rétrospective

monocentrique

Rétrospective

monocentrique

Rétrospective

monocentrique

Prospective

monocentrique

Prospective

monocentrique

Période d’étude 2005–2007 2000–2009 1997–2009 2004–2009 2005–2007 2011–2012

Nombre de patients (n) 60 115 119 99 46 53

Âge (ans) 47 ± 18 55 ± 15 NF 51,9 ± 13,6 50 (16,2–77,4) 63,3 (47,8–71,9)

Caractéristiques

à l’admission

Pression artérielle

systolique (mmHg)

94 ± 14 113 ± 20 111 ± 15 ND 87 ± 15 112 ± 20

Pression artérielle

diastolique (mmHg)

65 ± 12 68 ± 13 ND ND 66 ± 13

Fréquence cardiaque

(bpm)

102 ± 13 95 ± 16 89 ± 16 ND 109 ± 20 89 ± 14

Creatinine serum

level (µmol/l)

ND 115,3 ± 70,4 115 ± 88 132 ± 149 129 ± 76 124 ± 69

Natrémie (mEq/l) 131 ± 6 136 ± 5 136 ± 5 134,5 ± 5,1 133 ± 6 134 ± 4

Nt-proBNP (mmol/l) 9 733 ± 4 767 3 602

(2 082–6 897)

NF NF NF NF

BNP (mmol/l) NF NF NF 384 (197–839) 809 (567–1 300) 579 (234–957)

Admission

en réanimation (n)

NF 29 28 99 46 53

Administration

d’inotropes et/

ou vasopresseurs (n)

33 35 32 44 46 7

VM (n) 0 9 10 34 0 0

EER (n) 0 3 4 20 0 0

Durée de séjour

(jours)

ND 7 (4–12) 9 (2–96) 10 (5–16) 9 (4–16) 5 (3–10)

Mortalité :

Toute la cohorte (%) 31,6 14 38 30,3 41,3 17

Patients

sous catécholamines

(%)

60 45,7 NF 50 41,3 42,8

Patients bénéficiant

d’EER (%)

NA NF NF 70 NA NA

Patients avec VM (%) NA 100 NF 71 NA NA

VM : ventilation mécanique invasive ; EER : épuration extrarénale ; NF : non fait ; NA : non applicable. Les résultats sont exprimés

en moyenne ± écart-type ou médiane (25e–75e percentiles) selon les données sources.
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