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HTAP DES MALADIES AUTOIMMUNES





 La sclérodermie est la première maladie autoimmune, cause 
d’HTAP

 SLE : 15 % 

 SSc : 76 %

Limited

67%

Diffuse 

33%

Humbert M et al. Am J Respir Crit Care Med 2006;173:1023

HTAP ET SCLERODERMIE































Détection de l’HTAP



 617 patients étudiés 

systématiquement

 10% d’HTAP après détection 
échographique et confirmation par 
cathétérisme

Itinerair-Sclérodermie



Doppler ECHO (V*)

No dyspnoea (or dyspnoea 
explained by another cause)

Dyspnoea (not 
explained by another 

cause)

No PAH Suspected PAH



Right cardiac catheterisation

Hachulla E, et al. Arthritis Rheum 2005; 52:3792-800.

V* > 3 m/s
(~ sPAP > 45 mmHg)

V* ≤ 2.5 m/s
(~ sPAP ≤ 30 mmHg)

V* 2.5-3 m/s
(~ sPAP 30-45 mmHg)

*V: systolic regurgitant tricuspid flow velocity

EARLY DETECTION OF PULMONARY
HYPERTENSION IN SSC



Pronostic et mortalité de 

la sclérodermie 



Le pronostic de l’HTAP de la 

sclérodermie est identique à celui 

des cancers avancés

Cancer du sein avancé

Cancer du colon avancé

Cancer du poumon avancé

D'Alonzo GE, et al. Ann Intern Med 1991; 115:343-9.

Kato I, et al. Cancer 2001; 92:2211-9.

Felker GM, et al. N Engl J Med 2000; 342:1077-84.

Cardiomyopathie ischémique 
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Surmortalité liée à la ScS

Ferri et al, Medicine, 
2002

Comparaison
à la population 
italienne 



Elements pronostiques (I)

 La survie des patients ayant une 
atteinte viscérale est de 38% à 9 ans

 72% sans atteinte viscérale (p < 0.001)

Steen V, Arthritis Rheum 2000: 2437



• When major 

visceral 

involvement occurs 

in scleroderma, the 

outcome is poor

– Lung fibrosis

– Cardiac 

involvement

– Renal insufficiency

– Pulmonary 

hypertension

SCLERODERMIE SYSTEMIQUE

Ferri et al, Medicine, 2002



Modification des causes de décès entre  
1972 et 2001

Steen VD, Medsger T, Ann Rheum Dis 2007, Feb 28 EPub



Steen V, Arthritis Rheum 1994. 37:1283.

PRONOSTIC DE LA SCLERODERMIE AVEC 
FIBROSE PULMONAIRE
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p < 0.01



Koh et al. Br J Rheumatol 1996;35:989-93.
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SURVIE DES PATIENTS ATTEINTS DE 
SCLÉRODERMIE



Medsger, J Rheum 1996; 23: 639-427

HYPERTENSION ARTÉRIELLE 
PULMONAIRE
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Survival of PAH-SSc versus iPAH

1: Kawut SM, et al. Chest. 2003;123:344.
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PAH-SSs   N =    22             7 3 -- -- --

iPAH          N =    33            24           15             9             3              --

 Survival in SSc -PAH is worse compared to iPAH



Spécificités thérapeutiques 

de l’HTAP de la 

sclérodermie



TRAITEMENT

 Les points où une amélioration a été

obtenue

 prévention des infections pulmonaires

 prévention de la crise rénale sclérodermique

 prévention des ulcères digitaux

 traitement de l’HTAP

 Rééducation fonctionnelle

 Traitement des complications digestives



Humbert, Sitbon, Simonneau. N Engl J Med 2004; 351:1425-36



 Endothelin Receptors Antagonists (oral)
Bosentan (Tracleer®)
Ambrisentan …

 Phosphodiesterase type 5 inhibitors 
(sildenafil, Revatio® tadalafil)

 Prostacyclines

 Future: VIP, Statins, Imanitib, Serotonin-
reuptake inhibitors ?

THERAPEUTIC APPROCHES



 Mesures générales

 Limitation des activités physiques intenses

 Pas de séjour en altitude (1000 m)

 La grossesse est contreindiquée 

 Précautions en cas 

d’intervention chirurgicale

 Traitements conventionnels

 Anticoagulants +++

 Oxygène si besoin

 Diuretiques si besoin

 Digoxine ? Fuster et al. Circulation 1984

TRAITEMENTS CONVENTIONNELS



Réponse vasidilatatrice selon les causes d’HTP 

N° Acute response Long-term

tested* (n, %) to CCB

Idiopathique 430 57 (13 %) 27 (6.3 %)

Anorexigènes 127 13 (10 %) 10 (7.9 %)

MAI 166 15 (9 %) 2 (1.2 %)

HIV 123 2 (1.5 %) 1 (0.8 %)

* Avec NO et/ou PgI2
# baisse de la  mPAP et des RVP > 20%

INHIBITEURS CALCIQUES



A multicenter double-blind, 
randomized placebo  
controlled 16-weeks study

 PPH and PH secondary to 
scleroderma

 Functional class III or IV

 Primary end point : 6’
walk-test

N Engl J Med 2002; 346: 896-903



New England J Medicine, août 2013





HTAP DES CONNECTIVITES

Sanchez et al Chest 2006













HTAP DES CONNECTIVITES

 Le cyclophosphamide peut être efficace 
dans l’HTAP de certaines maladies 
autoimmunes (lupus) mais pas dans la 
sclérodermie

 Le traitement de l’HTAP passe donc par 
les médicaments utilisés dans l’HTAP 
idiopathique








