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Examens listés par le centre de 
référence

• Scanner thoracique
• Scintigraphie pulmonaire

• EFR + Test de diffusion du CO (TCO)
• TM6
• Gaz du sang artériel (conditions non précisées)

• - Certains examens participent au diagnostic étiologique 
des HTP « secondaires »
- D’autres sont utiles pour  l’évaluation de la sévérité,       
du suivi et guident ainsi la prise en charge de toute HTAP



Questions posées au pneumologue

• HTAP idiopathique ou HTP secondaire ou associée à une 
pathologie concomitante impliquant le poumon ?
- Si une maladie broncho-pulmonaire est retrouvée, cette 
maladie suffit-elle à expliquer l’HTAP mise en évidence ?
HTAP secondaire proportionnée ou « disproportionnée » ?
- Une seule pathologie est-elle en cause ou plusieurs 
pathologies sont-elles associées (ex : BPCO + MTE) ?? 
- Faut-il mettre en place un traitement spécifique de cette 
HTAP ???

• Place du bilan fonctionnel respiratoire dans l’évaluation 
de la sévérité de l’HTAP, du suivi ?



Dernière classification diagnostique de l’HTAP 2008
« maladies impliquant le poumon »



Place du bilan respiratoire à visée 
diagnostique (1)

Scanner 
(injecté)



TDM thoracique
• Reconstructions multiplanaires

- de type MIP (maximal intensity projection)                            
→ images de type angiographique
- de type minIP (minimal intensity projection)                             
→ troubles de perfusion

• Analyse du calibre artériel pulmonaire (diamètre TAP/aorte) 
et des cavités cardiaques

• Diagnostic de MTE chronique, de MVO

• Analyse du parenchyme pulmonaire : PID, emphysème, 
HTAP associées aux connectivites…
TDM indispensable pour caractériser les lésions et préciser 
leur étendue +++ 
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Dilatation du TAP et des cavités droites



Reconstruction MIP



Reconstruction coronale MinIP

Perfusion en mosaïque



MVO



Sclérodermie (CREST)



BPCO



FIDI



Sarcoïdose



Histiocytose X



Place du bilan respiratoire à visée 
diagnostique (2)

Scintigraphie pulmonaire (VPN)

Spirométrie
+ TCO       
SpO2 noct
± polygraphie
GDS



Place du bilan respiratoire à visée 
d’évaluation de la sévérité et de suivi         

(de toute HTAP)

(Spirométrie) 
+ TCO   
SpO2 noct
GDS        
TM6



Spirométrie
• Déficit ventilatoire ?

- obstructif ?  (BPCO)
- restrictif ?  (PID)
- importance ?                                                   
→ HTAP secondaire ou associée à une maladie concomitante ?        
Proportionnée ou disproportionnée ?

• Mais n’apprécie pas la qualité de l’échangeur pulmonaire

• Intérêt modeste pour le suivi

• Déficits ventilatoires légers à modérés de type restrictif fréquents au 
cours des HTAP idiopathiques
Facteurs supposés en cause : cardiomégalie, remaniement vaisseaux 
artériels pulmonaires périphériques, dysfonction des muscles 
respiratoires…



Sun XG : J Am Coll Cardiol 2003



Capacité de transfert pulmonaire :              
TCO ↓ si emphysème, PID et HTAP…

O2

CO2

Vt

PO2 = 40 mmHg
PCO2 = 45 mmHg

PO2 = 90 mmHg
PCO2 = 40 mmHg

PAO2 = 100 mmHg
PACO2 = 40 mmHg

Temps de transit : 0,75 s 
au repos, ↓ à l’exercice

Transport 
par 
diffusion
(S. échange, 
Epais. barrière, 
Solubilité gaz)



HTAP :           
- ↓ TCO = 
importance 
pronostique 
↔ restriction 
lit vasculaire 
pulmonaire

- ↓ TCO →
hypoxémie 
aggravée à
l’exercice



Sun XG : J Am Coll Cardiol 2003



Gaz du sang artériel : hypoxémie légère à modérée 
dans les HTAP sans hypoxie alvéolaire (≠ IRC)

1- Rich S : Ann Intern Med 1987

2- Abenhaim L : N Engl J Med 1996

- Explications : ↑ zones 
à bas V/P, ↓ PvO2 (↓ Qc)

- S’accentue à
l’exercice : (↔ ↓ TCO ?)

- Une hypoxémie sévère 
évoque l’ouverture d’un 
FOP
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Monitorage nocturne de la SpO2

• Au cours du sommeil : 
- hypoventilation physiologique 
- aggravation fréquente de l’effet shunt chez les insuffisants 
respiratoires

- SAS et « overlap »
→ Hypoxémie ++

• L’hypoxémie chronique provoque / aggrave l’HTAP

• Episodes de désaturation nocturne fréquents dans l’HTAP

• Désaturation nocturne = cause ou conséquence de l’HTAP ?               
Doit être recherchée, doit être corrigée…

• = complément des GDS



TM6
• = distance maximale parcourue en 6 min
• + évolution dyspnée (Borg)
• + évolution fréquence cardiaque (importance de la 

réponse chronotrope / capacité d’effort)
• + évolution SpO2
• +/- gazométrie artérielle

• Très reproductible si qualité +++
• Importance pronostique : < 330 / > 330 m (?)
• Mais grand écart-type de la normalité
• Intérêt pour le suivi des patients et pour la prescription 

(éventuelle) d’une O2 de déambulation 



TM6 et classe NYHA

Humbert M. 2006

Problème de 
l’imprécision des 
normes et de 
l’importance des 
écart-types



Place du bilan respiratoire à visée 
d’évaluation de la sévérité et du suivi

Spirométrie
+ TCO           
TM6     
SpO2 noct
GDS

+ EFX ?



EFX

• Précautions +++

• Valeur pronostique:
- < 12 - 15 mL / Kg / min  =  mauvais pronostic
- < 10,5 mL / Kg / min  =  très mauvais pronostic

• Intérêt pour le suivi des patients peu 
symptomatiques



TM6

EFX

Place de 
l’EFX

Temps

EFX

Les anomalies de l’EFX sont plus précoces que celles du TM6

Intérêt pour le 
suivi des 
patients qui 
marchent plus 
de 400 m



Cas particulier des HTAP « disproportionnées »

• HTAP des affections respiratoires chroniques habituellement modérée : 
PAPm < 30 mmHg

• On parle d’HTAP disproportionnée quand PAPm > 35 mmHg :
- Sclérodermie systémique avec fibrose pulmonaire limitée des bases et 
CPT > 70%   (CPT / TCO > 1,8)                                   
- BPCO [exemple du syndrome « emphysème des sommets-fibrose des 
bases »]                                                               
- Histiocytose X, sarcoïdose …

• Importance pronostique de ces HTAP disproportionnées

• QS :
- S’agit-il d’une HTAP véritablement disproportionnée ?
- Faut-il traiter l’HTAP avec d’autres médicaments que l’oxygène ?

• =  part importante des HTAP vues par les pneumologues : pathologies 
intriquées (HTAP du sujet âgé)



Cas clinique 1 : Mr M.

FID idiopathique  

HTAP classe NYHA 3 

PAPm = 44 mmHg

PAPO = 8 mmHg

Qc = 4,97 L . min-1

= HTAP
« disproportionnée » ?







SpO2  nocturne

GDS  :

pH :7,44

PaCO2 : 35 mmHg

PaO2 : 52 mmHg

HCO3- : 24,9 
mmol/L



Cas clinique 1 : Mr M.

• Fibrose pulmonaire

• HTAP « disproportionnée ? » NYHA 3

• Trouble du transfert majeur : O2 dépendance

• Traitement spécifique (bosentan + sildenafil) 
cliniquement peu efficace… (2 années de recul)

→ Traitement spécifique de l’HTAP probablement inutile     
quand s’associent de profonds remaniements 
parenchymateux…



PAP = 42 mmHg

PAPO = 5 mmHg

Qc = 3,5 L . min-1

Test NO +

HTAP 
idiopathique
Classe NYHA 3

Cas clinique 2 : Mme T. 78 ans







GDS: Ph 7,42  PaCO2 37  PaO2 64 mmHg HCO3- 21 mmol / L
SpO2 nocturne



Cas clinique 2 : Mme T. 78 ans

• HTAP idiopathique classe NYHA 3 + désaturations
nocturnes

• Test au NO positif

• Traitement : tildiem + OLD nocturne (déambulation ?)

• Bon résultat clinique à 4 mois : changement de classe 
NYHA 3 → 2 
mais maintien de l’OLD nocturne nécessaire

A suivre…



Ainsi : anomalies fonctionnelles respiratoires 
même dans les HTAP idiopathiques

Chaouat A :              
Rev Mal Respir 2005

- Utilité des tests 
fonctionnels 
respiratoires dès le 
diagnostic de 
l’HTAP

- et ensuite pour la 
surveillance de 
l’évaluation 

- Intérêt de scores 
combinés ?



Recommandations de l’ACCP (Chest 2004)

?



Conclusion
• Bilan respiratoire complet systématique devant tout 

diagnostic d’HTAP

• L’ensemble du bilan fonctionnel sera à répéter 
régulièrement au cours de la surveillance ultérieure :    
réévaluation complète au moins une fois par an et tous 
les 3 - 6 mois  après toute modification thérapeutique  

• La surveillance respiratoire ne dispense pas de la 
surveillance hémodynamique





Cas clinique 3 : Mr G. 67 ans

Classe NYHA 3

PAPm = 40 mmHg

PAPO = 7 mmHg

Qc = 4,33 L. min-1



Emphysème centrolobulaire :   
BPCO + HTAP « disproportionnée ? »







GDS : Ph 7,42  - PaCO2 31 - PaO2 55 mmHg
HCO3- 22 mmol / L

SpO2 nocturne



Cas clinique 3 : Mr G. 67 ans

• BPCO modérée (stade 1)

• Trouble du transfert majeur : O2 dépendance

• Rôle de l’HTAP associée ? (classe NYHA 3)

• Traitement spécifique (bosentan + sildenafil) : 
non efficace… (2 années de recul)

?



Cas clinique 4 : Mr F. 38 ans

Classe NYHA 3

PAPm = 44 mmHg

PAPO = 12 mmHg

Qc = 2,6 L . min-1



Histiocytose X + HTAP « disproportionnée ? »





SpO2 nocturne







Cas clinique 4 : Mr F. 38 ans

• Histiocytose X + HTAP « disproportionnée ? »

• Traitement spécifique par bosentan + O2 déambulation 
(+ arrêt tabac +++)

• Lente dégradation fonctionnelle sur la confrontation 
périodique des différents paramètres fonctionnels de 
suivi (spirométrie, TCO, EFX, TM6) pendant 18 mois

• Démarche en cours vis-à-vis d’une transplantation 
pulmonaire

Fallait-il traiter l’HTAP ?


