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Les maladies hématologiques et onco-
logiques touchent un nombre important
de patients. L'hypertension pulmonaire
(HTP) peut survenir comme complica-
tion potentielle associée a ces affec-
tions sous-jacentes, se manifestant
sous diverses formes et présentant une
large gamme de symptomes. La com-
plexité de I'HTP dans ce contexte réside
dans son étiologie multifactorielle, qui
inclut a la fois les effets directs de la
maladie maligne et les effets secon-
daires des traitements, accompagnée
d'une évolution clinique variable.
L'hétérogénéité de la présenta-
tion clinique de I'HTP chez les patients
atteints de maladies hématologiques et
oncologiques, ainsi que la dynamique
variable de la progression de la maladie,
compliquent a la fois le diagnostic et la
gestion thérapeutique. L'identification
précise du sous-type d'HTP sous-jacent
est cruciale pour assurer une prise en
charge optimale et améliorer le taux de
survie global. Une approche multidis-
ciplinaire, impliquant pneumologues,
hématologues et oncologues, est indis-
pensable pour relever les défis d'une
gestion clinique complexe. Cette revue
synthétise les recherches actuelles et
vise a approfondir la compréhension des
interactions complexes entre I'HTP et
les affections hémato-oncologiques.

1. Introduction

L'hypertension pulmonaire (HTP) est
une maladie chronique progressive,
définie par une pression artérielle
pulmonaire moyenne (PAPm) >20
mmHg, mesurée par cathétérisme
cardiaque droit [1]. Les patients
souffrent souvent de symptomes tels
que la fatigue, la dyspnée, des dou-
leurs thoraciques ou des syncopes
d'effort, qui affectent considérable-
ment leur qualité de vie. Sans traite-
ment, I'HTP conduit généralement a
une insuffisance cardiaque droite et
alamort [2].

L'HTP est classée en cing groupes
principaux en fonction des méca-
nismes physiopathologiques sous-
jacents : groupe 1: Hypertension
artérielle pulmonaire (HTAP), groupe
2: HTP secondaire a des maladies
cardiaques gauches, groupe 3: HTP
due a des affections pulmonaires,
groupe 4: HTP liée a des obstructions
des artéres pulmonaires, et groupe 5:
HTP de cause inconnue ou multifac-
torielle [3].

Des études suggerent un lien
entre 'HTP et les maladies héma-
tologiques ou oncologiques, aussi
bien durant la phase active de la
maladie qu'apres [4]. LHTP peut étre
provoquée par les effets directs de la
maladie sous-jacente, par des effets
secondaires liés aux traitements ou
par des influences indirectes.

Le lien précis entre les maladies
hématologiques et oncologiques et le
développement de I'HTP reste encore
mal compris. Cette revue a pour
objectif de présenter les connais-
sances actuelles sur ces interactions
et d'offrir un apercu complet de la
question.

2. HTPassociée aux tumeurs solides
Les tumeurs solides peuvent entrai-
ner une obstruction des arteres
pulmonaires par divers mécanismes,
conduisant ainsi a une hyperten-
sion pulmonaire. Ces obstructions
résultent de I'invasion tumorale
directe, de la compression vascu-
laire par le tissu tumoral ou d'em-
boles tumoraux, amplifiés par des
réactions tissulaires. Cette section
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examine les causes de 'HTP en
relation avec les tumeurs solides,

les macroembolies et microembo-
lies tumorales pulmonaires (HTP de
groupe 4), ainsi que la microangiopa-
thie thrombotique tumorale pulmo-
naire (PTTM, HTP de groupe 5).

2.1. Sarcomes primitifs des artéres
pulmonaires

Les sarcomes sont un groupe hétéro-
gene de tumeurs malignes d'origine
meésenchymateuse. Les sarcomes pri-
mitifs des arteres pulmonaires sont
rares, mais particulierement agres-
sifs [5]. IIs provoquent fréquemment
des rétrécissements ou des obstruc-
tions completes des arteres pulmo-
naires, entrainant des conséquences
hémodynamiques graves telles que
I'HTP. Le diagnostic d'une HTP asso-
ciée a un sarcome des artéeres pulmo-
naires est difficile, car les symptomes
et les signes cliniques ressemblent

a ceux de I'hypertension pulmo-
naire thromboembolique chronique
(CTEPH) [6, 7].

Les sarcomes des arteres pulmo-
naires provoquent souvent des
symptomes non spécifiques et
subaigus tels que dyspnée, toux,
hémoptysies, fatigue ou douleurs
thoraciques. A des stades avancés,
des signes d'insuffisance cardiaque
droite apparaissent, dus a 'HTP

[7]. Pour distinguer ces masses des
thrombus, 'imagerie par résonance
magnétique avec rehaussement au
gadolinium ou la tomographie par
émission de positrons au 18F-fluo-
rodésoxyglucose (TEP-FDG) sont
particulierement performantes [8],
tandis que les techniques courantes
comme la scintigraphie ventila-
tion-perfusion (V/Q) ou la tomoden-
sitométrie des arteres pulmonaires
(CTPA) sont souvent insuffisantes [7].
Un diagnostic précoce, ainsi qu'une
résection chirurgicale radicale com-
binée a une thérapie adjuvante, sont
essentiels pour améliorer le taux de
survie [9, 10].



2.2. Embolies pulmonaires tumorales
Les macroembolies et microembolies
pulmonaires tumorales représentent
des formes d'atteinte vasculaire pul-
monaire liées aux cancers, causées
par des métastases dans les vais-
seaux pulmonaires. Les macroembo-
lies tumorales obstruent les arteres
pulmonaires par des amas tumoraux
et imitent cliniquement une embo-
lie pulmonaire proximale [11]. Elles
atteignent les poumons via la veine
cave, la circulation artérielle, une
propagation directe ou rétrograde
par le systeme lymphatique [12]. Des
macroembolies tumorales ont été
décrites dans des cas de choriocar-
cinomes [14, 13], de cancers du sein
[15], du col de I'utérus [12, 13] et du
poumon [16]. Cliniquement, elles se
manifestent par une dyspnée rapi-
dement progressive et un cceur droit
subaigu, caractéristiques de I'HTP
[17]. Laressemblance a I'imagerie
pulmonaire avec une embolie pul-
monaire rend le diagnostic difficile,
meéme sil'angiographie par tomoden-
sitométrie montre souvent un rétre-
cissement des arteres pulmonaires
[8,16]. L'imagerie par TEP-FDG et les
analyses de biomarqueurs peuvent
aider au diagnostic [13].

La microembolie tumorale pul-
monaire, décrite pour la premiere
fois en 1937 [18], résulte de l'obstruc-
tion des petites arteres pulmonaires
par des emboles de cellules tumo-
rales [18]. Une HTP survient lorsque
ces emboles ne sont pas entierement
éliminés et que le systeme de coagu-
lation local s'active, entrainant une
obstruction vasculaire persistante
[19]. Contrairement aux métastases,
il n'y a pas d'invasion interstitielle
[20]. En raison de I'évolution souvent
asymptomatique au début, cette
affection est fréequemment sous-dia-
gnostiquée. Des études post-mortem
révelent des microembolies tumo-
rales dans jusqu'a 26% des patients
atteints de tumeurs solides [11]. Les
symptoémes sont non spécifiques et
incluent une dyspnée progressive,
une toux, une hypoxie et des dou-
leurs thoraciques, conduisant finale-
ment a une dysfonction ventriculaire

droite [21, 11]. Les microembolies
tumorales sont fréquemment asso-
ciées aux adénocarcinomes du foie
[22] et de I'estomac [23], ainsi qu'aux
choriocarcinomes [24]. Le diagnostic
est difficile, surtout lorsque le can-
cer sous-jacent est inconnu. En cas
d’HTP nouvellement diagnostiquée et
rapidement progressive, une embolie
tumorale doit étre envisageée, et des
recherches sur des cancers non dia-
gnostiqués doivent étre menées [20].
Une analyse cytologique des préleve-
ments obtenus par cathétérisme car-
diaque droit peut s'avérer utile. Un
traitement agressif du cancer sous-
jacent donne les meilleurs résultats
selon des rapports de cas, bien que
des directives claires manquent
encore [11].

2.3. Microangiopathie thrombotique
tumorale pulmonaire (PTTM)
La PTTM a été décrite pour la pre-
miére fois en 1990 [25] et se carac-
térise par des amas non occlusifs
de cellules tumorales, qui peuvent
apparaitre a la suite d'une embolie
tumorale. Cela entraine un remo-
delage fibro-intimal des vaisseaux
pré- et post-capillaires ainsi que du
systeme lymphatique pulmonaire
[19]. Les cellules tumorales sécrétent
des facteurs de croissance, induisant
la prolifération des cellules endo-
théliales et non endothéliales. Ce
processus, associé a l'activation de
la cascade de coagulation, favorise
la formation de thrombus, les sté-
noses et l'inflammation vasculaire
[11]. LHTP dans la PTTM se développe
de maniere similaire aux microem-
bolies tumorales, mais s'accompagne
en plus d'un remodelage vasculaire
similaire a 'HTAP, qui devient plus
marqué a mesure que le nombre de
vaisseaux sténosés augmente [25, 19].
Les patients atteints de PTTM
présentent généralement une évolu-
tion rapide de la maladie, débutant
par une dyspnée d'effort, une toux et
une hypoxémie, suivie d'une insuffi-
sance cardiaque droite et de la mort
[26]. Le diagnostic est souvent posé
de maniere post-mortem, soulignant
les défis diagnostiques et le sous-dia-



gnostic de cette pathologie [27]. Des
études post-mortem ont montré
une association entre la PTTM et
les adénocarcinomes de I'estomac
[19, 28], du sein [29], du poumon
[30], du foie [31], des ovaires et des
voies biliaires [34]. Une radiographie
thoracique est souvent normale,
bien que les patients présentent une
désaturation lors du test de marche
de 6 minutes, un abaissement de la
capacité de transfert du CO aux tests
de fonction pulmonaire, ainsi que des
niveaux élevés de D-dimeres et une
hypoxémie [11]. Une scintigraphie V/Q
peut révéler des défauts de perfusion
périphériques, méme si en cas de
CTPA normal [27, 11]. Pour confirmer
le diagnostic, une échocardiographie
suspectant une HTP doit étre suivie
d'un cathétérisme cardiaque droit
afin d'évaluer les parametres hémo-
dynamiques et de réaliser un examen
cytologique de l'aspirat obtenu [27].
Les options thérapeutiques sont
limitées et reposent souvent sur des
rapports de cas. Un diagnostic pré-
coce et un traitement rapide de la
maladie cancéreuse sous-jacente,
complétés par des thérapies spéci-
fiques a 'HTP et des agents antiproli-
fératifs, sont cruciaux pour améliorer
le pronostic [35, 36]. Le traitement
par inhibiteur de tyrosine kinase,
notamment l'imatinib, a montré des
résultats prometteurs, pouvant favo-
riser la recanalisation des vaisseaux
affectés [37, 38]. Cependant, le pro-
nostic des patients atteints de PTTM
reste sombre [39].

3. HTPassociée aux maladies héma
to-oncologiques

Chez les patients atteints de
néoplasmes myéloprolifératifs
(MPN), plusieurs causes de dévelop-
pement d'une HTP précapillaire ont
été identifiées. Cela inclut les mala-
dies associées a la mutation JAK2,
telles que la polycythémie vera (PV),
la thrombocytémie essentielle (ET)
et la myélofibrose (MF), ainsi que la
leucémie myéloide chronique (LMC)
positive au chromosome Philadel-
phie [40, 1]. La littérature scientifique
établit un lien entre la myélofibrose

et I'HTP de groupe 5, tandis que la
PV et la ET sont plus fréequemment
associées a la CTEPH (HTP de groupe
4 [, 41].

La prévalence de 'HTP chez les
patients atteints de MPN varie consi-
dérablement, avec des taux allant de
3,8% a 58% selon une méta-analyse
de Ferrari et al. [40]. 'HTP associée
aux MPN est corrélée a une mortalité
accrue, en raison de la progression
hématologique, des maladies cardio-
vasculaires et de la mortalité globale
[42]. Toutefois, il n'existe actuel-
lement pas de recommandations
claires pour le dépistage et la prise
en charge thérapeutique de cette
affection.

3.1. Polycythémie vera et
thrombocytémie essentielle

La PV et I'ET sont principalement
causées par des mutations du gene
JAK2. Dans le cas de I'ET, des muta-
tions dans les genes CARL ou MPL
peuvent également étre présentes. La
PV entraine une surproduction d'éry-
throcytes, augmentant I'hématocrite
et la viscosité sanguine, tandis que
I'ET provoque une production exces-
sive de plaquettes, entrainant une
thrombocytose [43]. Ces deux mala-
dies sont associées a un risque accru
d'événements thrombotiques en
raison de leur tendance a induire une
hypercoagulabilité, augmentant ainsi
le risque de CTEPH [43]. Les symp-
tomes de la PV et de I'ET incluent a

la fois des thromboses et des hémor-
ragies. De plus, la splénomégalie,
fréquente chez ces patients, peut
favoriser une hypertension portale,
qui peut évoluer vers une hyperten-
sion portopulmonaire.

Le diagnostic d'une HTP chez les
patients atteints de PV ou d'ET néces-
site un examen clinique approfondi,
une échocardiographie pour évaluer
la pression artérielle pulmonaire et
la fonction du ceceur droit, ainsi qu'un
cathétérisme cardiaque droit pour
confirmer le diagnostic. Les études
suggerent que I'HTP est moins fré-
quente chez les patients atteints de
PV par rapport aux autres MPN, mais
lorsqu'elle se manifeste, elle est asso-



ciée a un pronostic défavorable [40].
La gestion thérapeutique de ces
patients se concentre principale-
ment sur la prévention des complica-
tions thromboemboliques. Le traite-
ment est basé sur une stratification
des risques, prenant en compte l'age,
les antécédents de thromboses, et
dans le cas de I'ET, les facteurs de
risque cardiovasculaires ainsi que la
présence de la mutation JAK2-V617F.
Les patients sans contre-indication
recoivent généralement de l'aspirine
selon les recommandations [43]. En
fonction du risque, la prise en charge
de la PV inclut la phlébotomie pour
maintenir 'hématocrite a un niveau
optimal (faible risque) ou une théra-
pie cytoréductrice (risque élevé). Les
patients atteints d'ET sont surveillés
en cas de risque faible, tandis que les
patients a risque élevé recgoivent des
meédicaments cytoréducteurs [43]. En
cas de développement d'une CTEPH,
le traitement suit les directives de
I'ESC/ERS [1], incluant I'utilisation
d'anticoagulants, la possibilité d'une
endartériectomie pulmonaire, ainsi
que des médicaments spécifiques a
I'HTP [43, 44].

3.2. Myélofibrose

La myeélofibrose est une maladie
myéloproliférative hématopoiétique
caractérisée par une fibrose progres-
sive de la moelle osseuse, entrainant
une hématopoiese extramédullaire
ainsi qu'une splénomégalie [45].
Cliniquement, les patients se pré-
sentent avec une anémie sévere, de
la fievre, de la fatigue, des sueurs
nocturnes, de la cachexie, des dou-
leurs osseuses, des thromboses ou
des hémorragies [45]. Le diagnostic
repose sur trois criteres principaux
et au moins un critere mineur. Les
criteres principaux incluent l'aspect
histologique pathognomonique de

la moelle osseuse avec une prolifé-
ration mégacaryocytaire atypique

et une fibrose de grade 2 a 3, I'exclu-
sion d'autres néoplasies myéloides,
ainsi que la détection d'une mutation
JAK2, CALR ou MPL, d'un autre mar-
queur clonale, ou I'exclusion d'une
fibrose réactive. Les critéeres mineurs

incluent I'anémie, la leucocytose,

la splénomégalie, un taux élevé de
LDH ou un frottis sanguin leucoéry-
throblastique. La MF peut également
survenir secondairement apres une
PV ou une ET [46, 45]. Les causes de
déces les plus fréquentes sont la
progression vers une leucémie, des
événements cardiovasculaires, ainsi
que des infections ou des hémorra-
gies dues aux cytopénies [45]. L'hé-
matopoiese extrameédullaire peut, en
particulier dans les stades avanceés
de la maladie, provoquer une HTP,

ce qui aggrave considérablement le
pronostic [47, 40, 45]. Le diagnostic
de 'HTP dans le cadre de la myélo-
fibrose est complexe, en raison de la
superposition des symptomes et de
I'absence de programmes de dépis-
tage clairs [40]. L'échocardiographie
est une méthode non invasive adap-
tée pour évaluer la pression artérielle
pulmonaire, mais un cathétérisme
cardiaque droit est indispensable
pour un diagnostic définitif [40]. 11
n'est pas encore clairement établi
quels patients devraient étre systé-
matiquement examinés par échocar-
diographie afin de diagnostiquer pré-
cocement I'HTP, sans engendrer des
couts inutiles ou des surdiagnostics
[48, 49]. Un taux élevé de NT-proBNP
a été décrit comme un indicateur
potentiel de la présence d'une HTP
dans le cadre de la myélofibrose

et pourrait servir de guide pour la
réalisation d'une échocardiographie
[49]. Le traitement repose principa-
lement sur la prise en charge de la
MF, ainsi que, le cas échéant, sur des
médicaments spécifiques a I'HTP [1].
Les inhibiteurs de JAK2 sont utilisés
pour le traitement symptomatique
de la MF, tandis que la transplanta-
tion allogénique de cellules souches
hématopoiétiques est considérée
comme une approche potentielle-
ment curative [45].

3.3. Leucémie myéloide chronique

La LMC est une maladie myéloprolifé-
rative caractérisée par la transloca-
tion BCR-ABL, conduisant a la forma-
tion du chromosome Philadelphie,
qui entraine une activation consti-



tutive [50]. L'utilisation d'inhibiteurs
de tyrosine kinase (ITK), notamment
I'imatinib, le plus connu de la pre-
miere génération, constitue le traite-
ment principal. Actuellement, des ITK
de deuxieme (Dasatinib, Bosutinib,
Nilotinib) et de troisieme génération
(Ponatinib), ainsi qu'une nouvelle
classe d'ITK, 'Asciminib, sont éga-
lement disponibles [51]. Le recours
aux ITK a considérablement amélioré
les résultats thérapeutiques chez les
patients atteints de LMC, permettant
a beaucoup d'entre eux de bénéficier
d'une espérance de vie quasi normale
[52]. Cependant, des études montrent
que 10,7% des patients traités par ITK
développent une HTP en tant qu'effet
secondaire, avec une incidence maxi-
male observée sous Dasatinib (21,6%)
[53, 54]. Les directives actuelles
recommandent d'évaluer les patients
pour des maladies cardiovasculaires
et pulmonaires sous-jacentes avant
de débuter un traitement par Dasati-
nib, et de surveiller réegulierement les
symptomes au cours de la thérapie
[55]. Par ailleurs, une HTP peut déja
étre présente avant l'initiation du
traitement par ITK; une étude pros-
pective a montré que chez trois des
28 patients atteints de LMC inclus,
des signes d'HTP étaient détectés
avant le début du traitement [56].
Une analyse multivariée [54] révele
que les effets médicamenteux contri-
buent a 'augmentation du risque
d'HTP, mais ne constituent pas la
seule cause. A ce jour, il manque des
études explorant les causes ou la pré-
valence d'une HTP chez les patients
atteints de LMC, indépendamment du
traitement par ITK.

4. HTP associée a des maladies
hématologiques

Les maladies hématologiques, en
particulier les hémoglobinopathies
héréditaires, qui impliquent des
défauts génétiques dans la synthese
des chaines de globine, peuvent
contribuer au développement d'une
HTP. Celle-ci est classée dans le
groupe 5 de I'HTP en raison de méca-
nismes non clairs et multifactoriels.
Parmi les hémoglobinopathies les

plus connues qui provoquent fré-
quemment des anémies hémoly-
tiques chroniques et favorisent I'HTP,
on trouve la drépanocytose (SCD) et
la thalassémie. Bien que I'HTP résul-
tante soit généralement attribuée

au groupe 5, d'autres mécanismes
peuvent également intervenir, tels
que le remodelage vasculaire (HTP
de groupe 1), les occlusions arté-
rielles par des matériaux emboliques
(HTP de groupe 4) ou des maladies
cardiaques gauches (HTP de groupe
2) [1, 57].

4.1. Drépanocytose

La drépanocytose est une maladie

a transmission autosomique réces-
sive causée par une mutation GLU-
6Val dans le gene de la béta-globine,
entrainant la production d'’hémoglo-
bine S (HbS) [58]. Dans des conditions
de désoxygénation, des érythrocytes
en forme de faucille se forment,
provoquant agrégation et hémolyse,
et déclenchant des crises vaso-oc-
clusives [58]. Environ 6 4 10% des
patients atteints de drépanocytose
développent une HTP au cours de
leur vie [59, 39].

L'HTP chez les patients atteints
de drépanocytose résulte de divers
meécanismes et peut survenir avec
une fréquence comparable sous
forme précapillaire ou postcapillaire
[59]. LHTP précapillaire découle de
la réduction de I'oxyde nitrique (NO)
due a I'hémolyse, de l'augmentation
des marqueurs pro-inflammatoires,
des occlusions microvasculaires,
ainsi que du développement d'une
maladie thromboembolique pouvant
favoriser une CTEPH. En outre, une
hypoxémie chronique peut déclen-
cher une vasoconstriction pulmo-
naire hypoxique. LHTP postcapillaire
survient principalement en raison
d'une hypercirculation induite par
I'anémie, ce qui entraine une dys-
fonction diastolique ventriculaire
gauche [59, 60]. Des études montrent
que la mortalité est significativement
plus élevée chez les patients atteints
de drépanocytose avec HTP, souli-
gnant l'importance d'un diagnostic
et d'un traitement précoces [61, 62].
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Le cathétérisme cardiaque droit est
la méthode de référence pour poser
le diagnostic. Une vitesse maximale
de régurgitation de la valve tri-
cuspide (TRV) élevée, mesurée par
échocardiographie, est un marqueur
pronostique essentiel pour identi-
fier les patients a risque [63, 60]. En
cas d'HTP confirmée, le traitement
de choix repose sur une thérapie
adaptée a la drépanocytose, incluant
I'hydroxyurée et les transfusions
sanguines. Il n'existe pas de directives
spécifiques pour le traitement de I'HTP
dans la drépanocytose, et il est donc
recommandé d'adapter le traitement
a la cause sous-jacente et d'envisager
un suivi dans des centres spécialisés
en hypertension pulmonaire. La prise
en charge doit cependant étre ajus-
tée al'étiologie de I'HTP [1].

4.2. B-thalassémie
La thalassémie est un trouble géné-
tique de la synthese de I'hémoglo-
bine causé par des défauts dans les
chaines a ou  de la globine [64, 65].
Elle est particulierement répandue
en Afrique, dans le bassin méditerra-
néen et au Moyen-Orient [64, 65]. Les
thalassémies se divisent en a-thalas-
sémie et B-thalassémie, cette der-
niere étant plus souvent associée a
des complications, notamment I'HTP.
Selon le tableau clinique et la
gravité, les thalassémies sont clas-
sées en thalassémie dépendante des
transfusions (TDT), non dépendante
des transfusions (NTDT) et thalas-
sémie mineure [66, 64]. Les patients
atteints de TDT développent une
anémie sévere des lI'enfance, néces-
sitant des transfusions sanguines a
vie et des thérapies de chélation. La
NTDT apparait plus tard et présente
un tableau clinique plus hétérogene,
avec des transfusions sanguines
requises de maniere occasionnelle
[64]. Les patients atteints de tha-
lassémie mineure sont géneérale-
ment asymptomatiques. L'une des
complications les plus graves de la
B-thalassémie, en particulier chez
les patients NTDT, est le développe-
ment de I'HTP [67]. Celle-ci est due a
une érythropoiese inefficace et a une

hémolyse périphérique, entrainant
une anémie chronique, une sur-
charge en fer et une hypercoagulabi-
lité [65]. Les complications liées a la
thalassémie représentent un pro-
bleme de santé significatif, notam-
ment chez les patients agés [66].
Chez les patients atteints de
B-thalassémie, la prévalence de I'HTP
est d'environ 2,1% selon des mesures
par cathétérisme cardiaque droit,
un taux supérieur a celui observé
dans la population générale [68].
Il n'existe pas encore de directives
spécifiques pour le diagnostic et le
traitement de I'HTP chez les patients
thalassémiques [1]. Un dépistage
régulier par échocardiographie,
notamment par la mesure de la TRV,
est recommandé, en particulier chez
les patients plus agés, ceux ayant
subi une splénectomie ou souffrant
de thromboses, afin de permettre un
diagnostic précoce [69]. Les patients
avec une TRV >3,0 m/s présentent
un risque accru d’'HTP [69], et néces-
sitent un cathétérisme cardiaque
droit pour confirmer le diagnostic.
Une prise en charge globale, incluant
des dépistages réguliers, une théra-
pie précoce et une approche interdis-
ciplinaire, est essentielle [69, 1].

5. HTP associée aux traitements des
maladies hémato-oncologiques

Les avantages du traitement contre
le cancer doivent toujours étre mis
en balance avec les effets secon-
daires potentiels, qui peuvent aug-
menter la morbidité et la mortalité a
long terme. Une complication impor-
tante, pouvant survenir pendant ou
apres les thérapies anticancéreuses,
est 'HTP, dont les mécanismes sous-
jacents varient selon le traitement
[4]. Certains agents peuvent induire
une HTAP (HTP de groupe 1), tandis
que d'autres peuvent entrainer des
maladies du coeur gauche (HTP de
groupe 2) ou des maladies pulmo-
naires parenchymateuses (HTP de
groupe 3) [4]. La radiothérapie et
l'utilisation de systemes de cathé-
ters veineux centraux implantables
peuvent également contribuer au
développement d'une HTP [70, 4, 1].
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Lorsqu'une HTP est suspectée au
cours d'une thérapie anticancéreuse,
une évaluation approfondie doit étre
réalisée, débutant par une écho-
cardiographie et, si nécessaire, un
cathétérisme cardiaque droit [4].

5.1. HTP induite par les médicaments
dans les cancers

Agent alkylant antinéoplasique

Les alkylants, tels que la mitomycine
C ou le cyclophosphamide, sont des
éléments essentiels dans le trai-
tement de nombreuses maladies
malignes. Dans les études du registre
francais de I'HTP [71, 72], le cyclo-
phosphamide a été identifié comme
le facteur de risque le plus fréquent
pour le développement d'une maladie
veno-occlusive pulmonaire (PVOD)
chez les patients sous chimiothéra-
pie. La mitomycine C a également été
associée a la survenue de PVOD. Ces
résultats concordent avec des obser-
vations faites dans divers modeles
animaux [71, 72].

Bléomycine

La bléomycine, couramment utilisée
dans le traitement des cancers, est
connue pour sa toxicité pulmonaire,
qui se manifeste sous forme de mala-
dies pulmonaires interstitielles et est
bien documentée [73]. En particulier,
son utilisation a long terme ou a
fortes doses cumulées peut entrainer
une HTP de groupe 3 [4]. Une surveil-
lance étroite des symptoémes respi-
ratoires et des complications pulmo-
naires est nécessaire.

Anthracyclines

Les anthracyclines (doxorubicine,
daunorubicine, idarubicine, épiru-
bicine) sont des inhibiteurs dela
topoisomérase utilisés contre une
large gamme de tumeurs solides et
de malignités hématologiques [74].
Leurs propriétés cardiotoxiques
peuvent provoquer des maladies du
cceur gauche, conduisant a une HTP
postcapillaire de groupe 2 [4]. Une
surveillance cardiovasculaire régu-
liere pendant et apres le traitement
est donc indispensable.

Inhibiteurs de tyrosine kinase

Les ITK ont révolutionné le traite-
ment de la LMC [51]. Le dasatinib, un
ITK de deuxieme génération, a été
identifié comme le principal respon-
sable de I'HTAP induite par les médi-
caments [75], tandis que le bosuti-
nib et le ponatinib sont seulement
classés comme inducteurs possibles
[76, 1]. Apres l'arrét du dasatinib,
I'HTAP peut s'améliorer de maniere
significative. Cependant, une étude a
long terme de Weatherald et al. [78]
a montré que, chez 37% des patients,
I'HTAP persiste méme apres l'arrét du
traitement [78]. Dans ces cas, il est
recommandé de passer a un autre
meédicament et d'envisager une thé-
rapie spécifique contre I'HTAP [78, 4].

Inhibiteurs du protéasome

Le carfilzomib et le bortézomib

sont utilisés dans le traitement des
maladies des plasmocytes et des
lymphomes [79]. Le carfilzomib, en
particulier, est associé a des effets
indésirables respiratoires, tels que
lI'insuffisance pulmonaire et les mala-
dies pulmonaires interstitielles, et
peut induire une HTAP médicamen-
teuse [80]. Le carfilzomib est particu-
lierement problématique, tandis que
le bortézomib est moins fréquem-
ment lié a ces complications.

5.2. Autres thérapies pouvant
induire une HTP

Cathéters veineux centraux
totalement implantés

Les cathéters veineux centraux
implantés, largement utilisés en
oncologie, peuvent conduire a une
CTEPH des années apres leur retrait
[70]. Cette complication résulte de
meécanismes tels que des throm-
boses associées aux cathéters et
des inflammations [70]. Les patients
concernés présentent déja une
hémodynamique tres dégradée au
moment du diagnostic et une survie
réduite apres une endartériectomie
pulmonaire [70]. Il est donc recom-
mandé de retirer précocement ces
dispositifs afin de réduire le risque de
complications tardives [70].
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Radiothérapies

Les radiothérapies, notamment dans
la région thoracique, peuvent induire
une HTP. Les maladies cardiaques
causées par les radiations entrainent
une dysfonction ventriculaire
gauche, provoquant ainsi une HTP de
groupe 2, tandis que les dommages
parenchymateux pulmonaires dus
aux radiations peuvent induire une
HTP du groupe 3 [4]. Le risque a long
terme de développer une HTP apres
une radiothérapie souligne I'impor-
tance d'un suivi cardiovasculaire
régulier chez les patients cancéreux.

6. Conclusion

En résumé, le développement d'une
HTP chez les patients atteints de
maladies hématologiques ou onco-
logiques est lié a divers mécanismes
pathologiques (Fig. 1). Un diagnostic
précis et une classification correcte
sont essentiels. Une approche mul-
tidisciplinaire dans la gestion de la
maladie est cruciale pour assurer un
traitement optimal et améliorer les
chances de survie.
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Point forts:
7" World Symposium on
Pulmonary Hypertension

Les principales conclusions et évolutions
présentées lors du '7*" World Symposium
on Pulmonary Hypertension (WSPH) 2024’

Rapport d'Aline Locher Le « World Symposium on Pulmonary
Hypertension (WSPH) 2024 » s'est tenu
du 20 juin au Ter juillet 2024 a Barcelone,
en Espagne, et est considéré comme
l'un des événements internationaux les
plus importants dans le domaine de
I'hypertension pulmonaire. Cette année,
le symposium a été organisé pour la
septieme fois et a servi de plateforme
aux plus grands experts mondiaux

pour présenter les derniers résultats
de larecherche, les développements
cliniques et les avancées thérapeu-
tiques. Il a ainsi fourni une fois de plus
un précieux apergu de I'état actuel de la
14 science et de la pratique clinique.

Les connaissances présentées offrent
aux spécialistes des impulsions
importantes pour leur travail quoti-
dien et le développement du traite-
ment de I'hypertension pulmonaire.
La mise en ceuvre de ces nouvelles
approches dans la pratique se fera
progressivement, avec pour objectif
de prendre en charge les personnes
concernées de maniere ciblée, fon-
dée sur des preuves et centrée sur le
patient.

Dans un prochain numéro, nous
ferons le point sur les changements
cliniques pertinents dans le diagnos-
tic et le traitement de I'hypertension
pulmonaire.

Pour plus d'informations, des
lectures complémentaires ainsi que
tous les détails sur les posters sont
disponibles ici

Lectures complémentaires :

Lectures complémentaires

Toutes les informations sur les posters


https://publications.ersnet.org/collections/the-seventh-world-symposium-on-pulmonary-hypertension
https://www.wsphassociation.org/symposia/7%e1%b5%80%e1%b4%b4-world-symposium-on-pulmonary-hypertension-barcelona-spain-2024/
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L'hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) est
une maladie progressive potentiellement mortelle'?

- Traitez 'HTAP différemment
o U I A U N E en ajoutant un inhibiteur
— de la signalisation de
N o UVE LLE E R E I'activine (ASI), le premier

. de sa catégorie®“
avec WINREVAIR

Cette autorisation fait suite aux résultats cliniques positifs de STELLAR qui ont montré:

Critéere d'évaluation

Critére d'évaluation

. ’ i, ? !
velle cible pour 'HTAP primaire’* secondaire'*
WINREVAIR® est un Amélioration majeure de la Délai de survenue du décés ou
inhibiteur de la signalisation distance parcourue au test de du premier événement
de I'activine, premier de sa marche de 6 minutes: d’aggravation clinique de 'HTAP

catégorie, qui permet une

approche thérapeutique +4008 métres] 8 40/
innovante de I'HTAP?* . .
de reduction
™
relative du
°
risque

(IC & 95%: 28, 54; p < 0,001)' (HR: 0,16; IC @ 95%: 0,08, 0,35; p < 0,001)!

C'EST UN PEU PLUS QUE LA LONGUEUR TOTALE D'UN TERRAIN DE HANDBALL

Les recommandations ESC/ERS pour I’'hypertension En savoir
pulmonaire préconisent le traitement des patients plus
atteints d’'HTAP dans des centres d'HTP?

ASL: inhibiteur de la signalisation de I'activine; IC: intervalle de confiance; HR: hazard ratio; HTAP: hypertension artérielle pulmonaire.

Références: 1. Hoeper MM, et al. Phase 3 Trial of Sotatercept for Treatment of Pulmonary Arterial Hypertension. N Engl J Med. 2023 Apr 20;388(16):1478-1490. 2. Humbert M, et al. 2022 ESC/ERS Guidelines for the diagnosis
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Sotatercept
breakthrough treatment for

Pulmonary Arterial Hypertension

Results from the STELLAR study.

Hoeper MM, et al. Phase 3 Trial of Sotatercept for Treatment of Pulmonary Arterial Hypertension. N Engl J Med.

2023 Apr 20:388(16):1478-1490

iy K

Sotatercept is a
first-in-class fusion
protein targeting
a new pathway in
PAH

Phase 3 results con-
firmed a significant
improvement of
exercise capacity

PAH is characterized by proliferative remod-
eling of the small pulmonary arteries and
progressive luminal narrowing. Morbidity and
mortality are high, and new therapeutic
approaches are needed. Sotatercept — a first-
in-class fusion protein that inhibits activins and
growth differentiation factors improved pulmo-
nary hemodynamics and exercise capacity in a
phase 3 trial.

Study Design

STELLAR was a phase 3, multicenter, dou-
ble-blind, randomized, placebo-controlled trial
assessing the efficacy and safety of sotater-
cept in adults with symptomatic PAH receiv-
ing stable background therapy for 290 days.

323 patients with PAH (WHO functional class
Il or lll) were assigned to receive sotatercept or
placebo, administered by subcutaneous injec-
tion every 21 days.

Study endpoints

The primary endpoint was the change in the
6-minute walk distance (6MWD) at week 24.

J
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Sotatercept
significantly improved
eight out of nine
secondary end points

The adverse events
were generally
consistent with

previous studies of

sotatercept

Selected secondary endpoints included*:

» Change from baseline PVR at week 24

» Change from baseline NT-proBNP levels at
week 24

» Time to death or the first occurrence of a

clinical worsening event (TTDCW)

Primary endpoint:
Sotatercept improved the GMWD by more than
40 metres compared to placebo:

Change in 6-minute walk distance through week 24
607
50—

Sotatercept

CHANGE FROM BASELINE (m)
N
S
1

o 3 6 9 2 15 18 21 24

WEEKS AFTER RANDOMIZATION

Mean é Imputed median (prespecified analysis) - Imputed median (post hoc analysis)

Sotatercept Placebo

344 m Tm
(95% Cl, 33.0 to 35.5)  (95% Cl, -0.3 to 3.5)

Median change in
6-minute walk distance

Hodges-Lehmann estimate
of the difference in change
from baseline

40.8 m (95%, 27.5 to 54.1); P<0.001

Adapted from Hoeper MM, et al. 2023



Selected secondary endpoints Safety results

84% relative risk reduction of the time Epistaxis, telangiectasia, and dizziness were
) to death or the first occurrence of PAH more frequent in the sotatercept group than in
worsening event (HR 0.16; 95% Cl: 0.08, the placebo group.

0.35; P<0.001).
Serious adverse events that were considered by
PVR reduction of -234.6 dyn.sec.cm™ vs the investigator to be related to sotatercept or
) placebo (95% Cl: -288.4, -180.8; p<0.001) at  placebo were infrequent (1.2% in each group).
week 24.

NT proBNP reduction of -441.6 pg/mL vs
placebo (95% ClI. -573.5, -309.6; p<0.001) at
week 24.

Conclusion
In adults with pulmonary arterial hypertension receiving
stable background therapy, the addition of subcutaneous

sotatercept every 21 days resulted in a greater improvement
IN exercise capacity over a period of 24 weeks than placebo.

6MWD: 6-minute walk distance; Cl: Confidence interval; NT proBMP: B-type natriuretic peptide; PAH: pulmonary arterial hypertension;
PVR: pulmonary vascular resistance.

*Other secondary endpoints were: Proportion of patients achieving multicomponent improvement (MCI) from baseline at week 24; Pro-
portion of patients who improve WHO FC from baseline at week 24; Proportion of patients who maintained or achieved a low risk score
using the French risk score calculator at week 24 vs baseline; Change from baseline in the Physical Impacts Domain Score of Pulmonary
Arterial Hypertension-Symptoms and Impact (PAH-SYMPACT) at week 24; Change from baseline in the Cardiopulmonary Symptoms
Domain Score of PAH-SYMPACT at week 24; Change from baseline in the Cognitive/Emotional Impacts Domain Score of PAH-SYMPACT
at week 24.

Reference

Hoeper MM, et al. Phase 3 Trial of Sotatercept for Treatment of Pulmonary Arterial Hypertension. N Engl J Med. 2023 Apr 20;388(16):1478-
1490.
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Apercu général : Une liste des principaux résumés et références
pour tous ceux qui s'intéressent a la recherche et a la pratique
de I'hypertension pulmonaire.
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L'European Respiratory Society (ERS)
met a disposition une collection
compléte de directives officielles,

de prises de position et de normes
techniques sur différents sujets liés a
I'hypertension pulmonaire. Ces docu-
ments fournissent des recommanda-
tions fondées sur des données pro-
bantes qui aident les professionnels
de la santé a améliorer constamment
la prise en charge des patients souf-
frant d'hypertension pulmonaire.

Plusieurs task forces ERS sont
actuellement actives et travaillent
au développement de nouvelles
lignes directrices et normes. De plus,
I'ERS soutient financierement les
membres qui souhaitent participer a
I'élaboration de ces documents.

Pour obtenir des informations détaillées
sur les lignes directrices actuelles de
'ERS et les projets en cours, visitez le
site web officiel de IlERS :

Plus d'informations


https://channel.ersnet.org/channel-25-guidelines
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Traiter 'HTAP par
une thérapie combinée
des le diagnostic

Texte : Reno Barth, Rédaction :
Dr. med. Christine Miicke

Source : «Changing PAH patients’
lives: Making the difference with
shared decision-making from
diagnosis», Industry Lunch-

time Symposium, organisé par
Johnson & Johnson dans le cadre
du Congres 2024 de la European
Respiratory Society (ERS), le 8
septembre a Vienne.

Ce texte a été réalisé par Rosen-
fluh Publikationen AG et parait
dans le CongressSelection Pneu-
mologie/Allergologie/Rheumato-
logie 2024. Le rapport a pu étre
réalisé grace au soutien financier
de Janssen-Cilag AG, a Johnson &
Johnson company, Gubelstrasse
34, CH-6300 Zug.

Tous les droits sont détenus par
Rosenfluh Publikationen AG. Toute
autre utilisation nécessite une
autorisation écrite.
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SUMIT® (février 2023) sur
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Il existe aujourd'hui de nombreux médicaments pour
la prise en charge de I'hypertension artérielle
pulmonaire (HTAP) et ils interviennent dans la
pathophysiologie de la maladie par trois voies
différentes. Dés que le diagnostic est posé, il convient
de commencer une thérapie combinée avec deux de
ces médicaments aux mécanismes d'action diffe-
rents, car les bithérapies augmentent nettement les
chances de stabilisation ou d'amélioration de la
maladie par rapport a la monothérapie. Outre les
parametres cliniques, il faut également veiller par la
suite a une bonne adhésion thérapeutique.

La prise en charge de I'HTAP selon les lignes
directrices s'oriente aujourd'hui sur la stratifica-
tion des patients en groupes de risque. Au moment
du diagnostic, il s'agit des trois strates suivantes :
risque faible avec une mortalité attendue a un an
de moins de 5 pour cent, risque moyen (intermé-
diaire) avec une mortalité de 5a 20 pour cent et
risque élevé avec une mortalité de plus de 20 pour
cent par an. Lattribution aux groupes de risque se
fait sur la base de parametres cliniques (signes
d'insuffisance cardiaque droite, distance de
marche de six minutes, classe fonctionnelle OMS
[Organisation mondiale de la santé]) et de biomar-
queurs (NT-proBNP [peptide natriurétique de type
N-terminal pro B], hémodynamique, etc.) (1).

Selon Michele D'Alto, de I'université L. Vanvitelli
a Naples, le but du traitement est d'amener les
patients dans la zone a faible risque. Compte tenu
durisque élevé de mortalité lié a une HTAP
d'évolution défavorable, le succes du traitement
choisi doit étre contrélé de maniére étroite - c'est-
a-dire apres trois a six mois, voire apres un mois
en cas de suspicion d'évolution défavorable (1). Les
étapes apres le diagnostic d'une HTAP sont donc
les suivantes : « Evaluez le pronostic de votre
patient. Définissez avec le patient le succes de la
thérapie. Planifiez ensemble la thérapie qui doit
conduire a ce succes ».

« Low risk » ne signifie pas « no risk »

Le temps est un facteur important a cet égard.
L'idéal serait un diagnostic précoce, selon D'Alto,
mais cette exigence n'est souvent pas réaliste, car
la plupart des patients atteints d'HTAP sont
diagnostiqués soit par hasard, soit en raison de
l'apparition de symptomes. Il est d'autant plus
important, selon lui, de prendre des mesures
immeédiatement apres le diagnostic, dans le but
d'éviter un remodelage progressif et une insuffi-
sance cardiaque droite. D'Alto souligne a ce propos
que « low risk » ne signifie pas « no risk ». Méme
dans le groupe a faible risque, 10 pour cent des
patients décedent dans les trois ans. Il ne faut pas
prendre cela pour acquis et réagir par une
approche thérapeutique proactive. Il convient
notamment d'éviter les aggravations dans les
strates a plus haut risque. En ce qui concerne les
recommandations thérapeutiques, le modele a
trois strates est toutefois plutot un modele a deux

strates, explique D'Alto. En effet, la recommanda-
tion actuelle pour le traitement est la suivante,
aussi bien pour les risques faibles que pour les
risques moyens : il faut en principe utiliser des le
début un traitement combiné avec deux subs-
tances ayant un principe d'action différent,
c'est-a-dire en regle générale un inhibiteur de la
phosphodiestérase 5 (iPDE-5) et un antagoniste
des récepteurs de I'endothéline (ARE). En cas de
risque élevé, un analogue de la prostacycline par
voie parentérale est également recommandé.
Dans les études, le traitement combiné initial s'est
avéré nettement supérieur a la monothérapie
(2-5).

L'avantage du traitement combiné initial a été
démontré, entre autres, dans I'étude OPTIMA (2),
qui a été menée avec 'ARE macitentan (Opsumit®)
et le iPDE-5 tadalafil. OPTIMA était une étude de
phase IV et a montré une bonne réponse pour le
traitement combiné initial. Les résistances
vasculaires pulmonaires (critere d'évaluation
primaire) ont diminué de 47 pour cent de maniere
significative en 16 semaines, la distance de marche
de six minutes s'est améliorée de 35,8 m, le
NT-proBNP a diminué de 68 pour cent. Apres deux
ans, 94 pour cent des patients initialement traités
par macitentan et tadalafil étaient en vie. TRITON
(3) a comparé, dans le cadre d'une étude randomi-
sée, un traitement primaire associant macitentan
et tadalafil a une trithérapie orale primaire
associant macitentan, tadalafil et sélexipag, un
agoniste des récepteurs de la prostacycline, dans
une population de patients atteints d HTAP
nouvellement diagnostiqués. Dans cette étude, la
survie a deux ans était de 91% dans le groupe traité
par macitentan et tadalafil. Les résistances
vasculaires pulmonaires (critere d'évaluation
primaire) ont diminué de 52 pour cent en 26
semaines sous macitentan et tadalafil, la distance
de marche de six minutes s'est améliorée de 56 m,
le NT-proBNP a diminué de 75 pour cent.

L'étude REPAIR a examiné les effets dun
traitement combiné par macitentan et tadalafil
sur les parametres hémodynamiques et le
remodelage du ventricule droit. L'étude a montré
une augmentation de 12 ml du volume des
battements du ventricule droit. Les analyses de
sous-groupes ont montré des avantages pour
l'utilisation initiale de cette combinaison. Ainsi, le
volume du battement ventriculaire droit a
augmenté de 20 ml lors de l'utilisation initiale de
macitentan/tadalafil, alors qu'il n'a augmenté que
de 8 ml lors d'une monothérapie ou d'un traite-
ment séquentiel. En ce qui concerne la réduction
des résistances vasculaires pulmonaires, le
traitement combiné initial était également la
meilleure option par rapport au traitement
séquentiel (4). Lassociation de I'ARE ambrisentan
et du tadalafil a également montré une réduction
du risque de progression de 50 pour cent par
rapport & la monothérapie groupée avec
ambrisentan ou tadalafil (5). D'Alto : « Ne soyez pas
trop réticents. Traitez vos patients dés le début
avec une thérapie combinée ».

Réagir rapidement si l'objectif thérapeutique n'est
pas atteint

Pour le suivi, quatre niveaux de risque sont définis
selon les directives de I'European Respiratory
Society (ERS). Cela signifie qu'entre « low risk » et
« high risk » se trouvent encore « intermediate
low risk » et « intermediate high risk ». Au cours
de I'évolution, l'objectif thérapeutique est le méme
que lors du traitement initial, a savoir le statut «
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low risk », défini par la classe fonctionnelle 1 ou 2
de I'OMS, un NT-proBNP normal ainsi qu'une
distance de marche de six minutes d'au moins 440
metres. Des controles doivent étre effectués trois
a quatre mois apres le début du traitement et
régulierement par la suite. L'imagerie et 'hémody-
namique peuvent fournir des informations
supplémentaires importantes. Ces examens
supplémentaires sont particulierement impor-
tants lorsque le succes du traitement ne corres-
pond pas aux attentes, par exemple lorsque les
patients a faible risque progressent malgré un
traitement combiné initial, ou lorsque, partant
d'un risque moyen, il n'est pas possible d'atteindre
un statut a faible risque. Les données d'études
montrent que les paramétres hémodynamiques,
tels qu'une réduction d'au moins 50 pour cent des
résistances vasculaires pulmonaires, sont de bons
prédicteurs de la réponse clinique (6). Grace au
cathétérisme cardiaque droit dans le cadre du
suivi et a la prise en compte de 'hémodynamique,
le modele a quatre strates devient un modele a six
strates avec une meilleure force prédictive (7).
Limagerie peut également contribuer a améliorer
la stratification du risque.

La poursuite inchangée du traitement n'est
recommandée qu'en cas de statut a faible risque.
Dans toutes les autres constellations, le traite-
ment doit étre escaladé.

Les médicaments ne sont efficaces que s'ils sont pris
La condition préalable a l'efficacité de toutes les
thérapies citées est 'adhésion des patients,
comme l'explique le PD Dr Hans Klose, de la
clinique universitaire de Hambourg-Eppendorf. La
communication avec les patients et leurs conseils
sont donc essentiels. Klose : « Prescrire des
médicaments selon des algorithmes, l'intelligence
artificielle le pourrait aussi ». Si un traitement
soigneux ne permet pas d'atteindre l'objectif
souhaité, il faut toujours se demander si ces
médicaments sont vraiment pris. Les probléemes
d'adhésion étaient déja connus d'Hippocrate, qui
constatait également que les patients n'étaient
pas toujours honnétes lorsqu'on leur posait des
questions sur la prise de médicaments. En
général, I'adhésion est moins forte dans les
maladies chroniques que dans les maladies
aigués. Une mauvaise adhésion entraine une
aggravation de la maladie, une mortalité plus
élevée et des cotits plus importants (8). Le manque
d'adhésion (non-adhérence) peut étre intentionnel
ou - surtout en cas de diminution des capacités
cognitives - involontaire. En cas de non-adhérence
primaire, les médicaments ne sont pas du tout
pris, la non-adhérence secondaire signifie que la
médication est arrétée arbitrairement, et la
non-adhérence tertiaire signifie que les médica-
ments ne sont pas pris comme ils ont été pres-
crits. Dans le cas de 'HTAP, selon les données
disponibles, seuls 60% des patients prennent
correctement leurs médicaments (9). En cas de
mauvaise adhésion (< 20%), le taux d'hospitalisa-
tion des patients atteints d'HTAP est trois fois plus
élevé qu'en cas de bonne adhésion (> 80%) (10). En
outre, il existe des preuves d'une mortalité trois
fois plus élevée lorsque les médicaments ne sont
pas pris.

Le « pill burden », c'est-a-dire le nombre de
comprimés a prendre chaque jour, s'est avéré étre
un facteur important pour l'adhésion thérapeu-
tique. Une revue systématique montre que dans
cing des six études, l'adhésion a été améliorée de
21 a 42 pour cent dans le cas d'un régime d'une

prise quotidienne par rapport a un régime de trois
prises quotidiennes (11). Dans le cadre du « 7
World Symposium on Pulmonary Hypertension » a
Barcelone, le probleme de I'adhésion et l'influence
de la simplification du traitement ont également
été discutés, selon Klose. Les combinaisons fixes
de médicaments éprouvés pourraient étre utiles a
cet égard, une fois qu'elles seront disponibles.
Tout bien considéré, Klose souligne, en accord
avec les directives actuelles de I'ERS, I'importance
de la prise de décision commune entre le patient
et le soignant. C'est également ce que souligne Eva
Otter, présidente de l'association de patients PHA
(Pulmonary Hypertension Association) Europe,
qui vit depuis plus de 20 ans avec une HTAP et se
trouve « en bonne santé grace aux médicaments ».
Otter souligne également que les symptomes de
la maladie et les effets secondaires des médica-
ments varient d'une personne a l'autre. La qualité
de vie n'a pas non plus la méme signification pour
toutes les personnes concernées. C'est pourquoi
il est important pour de nombreux patients d'étre
impliqués dans les décisions thérapeutiques. Cela
nécessite toutefois un haut degré d'information
de la part du patient. Otter : « Ce dont nous avons
besoin, ce sont de bons entretiens avec nos méde-
cins et du bon matériel d'information ».
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Journal de bord de la santé de la SSHP

Les patients souffrant d'hypertension
pulmonaire sont confrontés au défi de
gérer les effets de leur maladie chro-
nique. lls sont confrontés au défi de
surveiller activement leur état de santé
et d'adapter leur traitement si néces-
saire, afin de préserver leur qualité de vie
malgré la maladie.

Le groupe de travail de la SSHP 'PH
Nurses' s'est fixé pour objectif de
promouvoir les connaissances et
I'autogestion des patients souffrant
d'hypertension pulmonaire. Dans

ce contexte, du matériel d'informa-
tion a été créé en 2022 au nom de la
21 SSHP, dont un « Journal de bord de la

santé » (1) et deux brochures sur les
themes « HTP et voyages » (2) et «
HTP et diurétiques » (3). Ces supports
sont disponibles en trois langues
(allemand, francais et italien).

Journal de bord de la santé

Le journal de bord de la santé de la
SSHP permet aux personnes concer-
nées de noter et de surveiller régulie-
rement les symptomes et les para-
metres vitaux. Il favorise un controle
actif de la santé et peut servir de
base de discussion précieuse lors des
consultations medicales. Le journal
de bord de la santé de la SSHP permet
aux professionnels et aux personnes
concernées d'identifier des modeles,
de procéder a des ajustements, de
prendre des décisions communes et
de renforcer des soins centrés sur le
patient ainsi qu'une attitude active et
responsable des personnes concer-
neées.

Brochure «Diurétiques»

La prévention de lI'insuffisance car-
diaque droite fait partie des objectifs
centraux du traitement des per-
sonnes atteintes d'HTP. La brochure
de la SSHP « Diurétiques » explique
les signes d'une insuffisance car-
diaque droite et présente les mesures
préventives correspondantes. Elle
présente en outre les effets et les
avantages des diurétiques, avec des
conseils pratiques et des informations
sur une alimentation pauvre en sel.

Brochure «Voyage»

Comme les voyages peuvent repré-
senter un défi considérable pour

les personnes atteintes d'HTP, la
brochure de la SSHP « Voyages »
rassemble de précieux conseils pour



Hypertension pulmonaire et

Hypertension pulmonaire et

Diurétiques

Voyages

Brochure «Diurétiques»

Brochure «Voyage»

préparer les voyages et éviter les Les brochures peuvent étre comman-
complications pendant les vacances. dées a l'adresse électronique suivante :
L'objectif de la brochure est d'aider
les personnes concernées a sur- sgph@imk.ch
monter les défis d'un voyage. Elles
y trouvent des informations impor-
tantes pour se sentir en sécurité
avant et pendant un voyage.

Les brochures ainsi que le journal
de bord de la santé peuvent étre
remis par les professionnels de santé
dans le cadre de consultations indi-
viduelles. Pour obtenir un impact
positif sur les résultats cliniques, il
est important que les professionnels
des HEP s'assurent que les patients
ont bien compris les informations et
qu'ils sont capables d'appliquer les
22 connaissances de maniere continue.
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Manifestations

a venir dans le domaine
de I'hypertension
pulmonaire

Les manifestations consacrées aux
themes de I'hypertension pulmonaire
offrent aux spécialistes la possibilité
de s'informer sur les développements
actuels et les résultats de la recherche,
ainsi que d'élargir leur réseau.

SSP/ SSTS - SSSSC

Réunion annuelle conjointe 2025
14-16 mai 2025

Palexpo Geneve, Suisse

Plus d'informations

SSMIG Congres de printemps 2025
21-23 mai 2025

Centre des congrées de Bale, Suisse
L'inscription sera ouverte a partir de fin
janvier 2025.

Plus d'informations

SSC/ SSCS Annual Meeting 2025

04-06 juin 2025

Zurich Convention Center, Suisse

Les inscriptions seront ouvertes a partir
de fin janvier 2025.

Plus d'informations

SSMIG Congres d'automne 2025
25-26 septembre 2025

Saint-Gall, Suisse

L'inscription sera possible a partir de
mai 2025.

23 Plus d'informations

PVRI 2025 Annual Congress 'PVRI 2025
Rio: Embracing Heterogeneity'

29. janvier - 1. février 2025

Windsor Convention & Expo Centre,
Rio de Janeiro

Plus d'informations

51. Jahrestagung der Deutschen
Gesellschaft fur Pravention und
Rehabilitation von Herz-Kreis-
lauferkrankungen e.V. (DGPR)

14-15 mai 2025

Kongresshotel Potsdam, Allemagne

Plus d'informations

The Union World Conference on Lung
Health

12-16 novembre 2024

Bali, Indonésie

Plus d'informations

29e édition du Congrés de Pneumologie
de Langue Frangaise

24-25 janvier 2025

Marseille Parc Chanot | Marseille, France

Plus d'informations

ERS Lung Science Conference 2025
20-23 mars, 2025
Estoril, Portugal; En ligne

Plus d'informations

International Conference on Pulmonology
and Respiratory Medicine

14-16 juillet 2025

Rome, Italie

Pour d'informations

Pour un apergu plus complet des événe-
ments a venir, visitez le site officiel de
I'ERS / ERS Events :

Plus d'informations


https://www.pneumo-congress.ch/sgp2025.html
https://congress.sgaim.ch/de/home
https://www.cardio-congress.ch/sgk2025.html
https://congress.sgaim.ch/de/home
https://pvrinstitute.org/pvri2025rio?gad_source=1&gclid=CjwKCAiA6aW6BhBqEiwA6KzDcxGBNZueaT_cmZSNjgSS6R6FZHYPhN8yvj8VTG_u83b1CKtq-M8yYRoCOIkQAvD_BwE
https://dgpr-kongress.de/
https://conf2024.theunion.org/?gad_source=1&gclid=Cj0KCQjwveK4BhD4ARIsAKy6pMKoQNjghv2ijWge2ShHyWgw_PnpcbAKzMy6Br9cfJrnLawpIiB1GE0aAt9iEALw_wcB

https://www.pneumologie-developpement.fr/congres-pneumologie
https://channel.ersnet.org/event-293-lsc-2025-repairing-the-lung-from-single-cells-and-tissue-organization-to-regenerative-therapy
https://mindspaceconferences.com/pulmonology/
https://www.ersnet.org/congress-and-events

LE DUO POUR VOS -
Yuvancr

PATIENT-E-S HTAP' macitentan/tadalafl

Macitentan + tadalafil,
deux principes actifs fondamentaux en un seul comprimé’

— s

Simple et pratique: 1 comprime 1x par jour"?

Abréviations : Information professionelle

HTAP : hypertension artérielle pulmonaire de YUVANCI® (octobre 2024) =z
sur www.swissmedicinfo.ch,

Références (les documents justificatifs peuvent étre demandeés) : scanner ici:

1. Information professionnelle de YUVANCI®, swissmedicinfo.ch, mise a jour octobre 2024
2. Grinig E, et al. Randomized Trial of Macitentan/Tadalafil Single-Tablet Combination
Therapy for Pulmonary Arterial Hypertension J Am Coll Cardiol. 2024
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