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Qu’est-ce que l’hypertension pulmonaire de 
groupe 1 (hypertension artérielle pulmonaire)?  
L’hypertension artérielle pulmonaire, ou hypertension pulmonaire de groupe 1 de l’OMS (HTAP 
ou HTP de groupe 1 de l’OMS) est un type d'hypertension pulmonaire (pression artérielle élevée dans 
les poumons) qui est spécifiquement dû au rétrécissement des artères pulmonaires (vaisseaux sanguins) 
qui transportent le sang vers les poumons.  

L'hypertension artérielle pulmonaire est une vaste catégorie qui comprend de nombreux patients 
atteints de différents types d'HTAP. Ceux-ci inclus : 

• Idiopathique 

• Héritable (génétique) 

• Associé à une maladie du tissu conjonctif 

• Associé à d'autres conditions 

Quelles sont les causes d’hypertension 
pulmonaire de groupe 1? 
La cause exacte de l’hypertension artérielle pulmonaire n’est pas bien comprise. Le rétrécissement des 
artères pulmonaires dans l'HTAP est dû à la multiplication et à la croissance des cellules dans les parois 
des artères pulmonaires, ainsi qu'à la formation de tissu cicatriciel dans les artères pulmonaires. 
D’énormes recherches en cours ont identifié de nombreuses anomalies biologiques dans l’hypertension 
artérielle pulmonaire, notamment des gènes, des protéines et de petits produits chimiques présents dans 
l’organisme.  

Dans de nombreux cas, l'hypertension artérielle pulmonaire est associée à une autre affection médicale.  

Certains patients héritent de l’hypertension pulmonaire de leurs parents. On dit que ces patients 
présentent une hypertension artérielle pulmonaire héréditaire (HTAPH). L'hypertension 
artérielle pulmonaire héréditaire doit être suspectée lorsque plus d'une personne étroitement liée dans 
une famille (parent, enfant, frère ou sœur) est atteinte d'hypertension artérielle pulmonaire. Dans une 
famille avec une hypertension artérielle pulmonaire héréditaire connue, le risque pour les individus est 
encore assez faible. En moyenne, seulement 1 personne sur 10 développera une hypertension artérielle 
pulmonaire.  

Il est important de réaliser que chez la plupart des patients atteints d’hypertension pulmonaire (tous les 
types autres que l’HTAPH), il n’existe aucune preuve que l’hypertension pulmonaire soit héréditaire. 

  

 

Hypertension pulmonaire de groupe 1 de l’OMS 
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Que se passe-t-il lorsque vous êtes atteint 
d’hypertension pulmonaire de groupe 1? 
Pour que notre corps puisse fonctionner de façon optimale, il faut que l’oxygène soit transporté à 
chaque organe. Nos poumons fournissent de l’oxygène aux globules rouges qui le transmettent au reste 
des tissus et organes. Pour ce faire, le sang s’écoule dans un réseau de vaisseaux qui distribue l’oxygène 
dans les poumons. Ces vaisseaux sont tapissés de cellules. Dans les vaisseaux sanguins d’une personne 
qui a des poumons en santé, les cellules suivent un cycle de vie strict : elles se forment, se multiplient, 
meurent et se régénèrent. 

L’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) perturbe ce cycle de vie. Les cellules se multiplient sans 
cesse sans mourir. Par conséquent, elles forment des couches sur les parois des vaisseaux sanguins, ce 
qui cause leur rétrécissement; et les petits vaisseaux peuvent complètement se refermer. L’excès 
d’accumulation de cellules provoque aussi le durcissement des parois des vaisseaux sanguins, ce qui fait 
qu’ils perdent leur souplesse. 

 

Lorsque les vaisseaux sanguins dans les poumons se rétrécissent et durcissent, il y a moins d’espace 
permettant au sang de circuler. La réduction du flux sanguin affaiblit la capacité pulmonaire d’oxygéner le 
sang, ce qui peut se traduire par une baisse de la teneur en oxygène dans le sang.  

 

  

Circulation sanguine normale (à gauche) vs 
circulation sanguine réduite dans des vaisseaux 
sanguins rétrécis (à droite) 

Un vaisseau sanguine sain (à gauche) et un 
vaisseau sanguin atteint d’HTAP (à droite) 
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Le côté droit du cœur est responsable de pomper le sang vers les poumons. 

 

En raison de l’accumulation de cellules dans les vaisseaux sanguins, le cœur doit travailler plus fort pour 
que le sang se rende jusqu’aux poumons. Imaginez que vous essayez de pomper de l’eau à travers un 
tuyau large et propre plutôt qu'un tuyau bouché. C’est exactement ce qui se produit dans les poumons 
lorsque les vaisseaux sanguins sont rétrécis. À force de déployer plus d’efforts, la partie droite du cœur 
grossit et devient plus faible.  

Au fil du temps, cela provoque une surcharge du cœur et les personnes atteintes d’hypertension 
artérielle pulmonaire (HTAP) risquent de développer d’autres complications pouvant inclure 
l’inflammation, la nausée, une lourdeur dans la poitrine ou des palpitations. 

  

Circulation pulmonaire 

Capillaires du corps 

Circulation dans le corps 

Rouge : sang oxygéné 
Bleu : sang désoxygéné 

Atrium gauche 

Capillaires pulmonaires 

Ventricule gauche 
Ventricule droit 

Atrium droit 

Valve mitrale (entre 
l’atrium gauche et le 
ventricule gauche) 
ventricle) 
Valve aortique  
(entre le ventricule 
gauche et l’aorte) 
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Diagnostic 
L'échocardiographie, les tests de fonction pulmonaire et les gaz sanguins artériels jouent un rôle, mais 
une procédure appelée cathétérisme cardiaque droit est le seul moyen de diagnostiquer 
définitivement l'hypertension artérielle pulmonaire.  

Au cours d'un cathétérisme cardiaque droit, le médecin calculera la quantité de sang que le cœur peut 
pomper en une minute (débit cardiaque) et prendra une mesure appelée pression « en coin ». Dans ce 
test, un ballon est gonflé à l’extrémité du cathéter et coincé dans une section plus petite de l’une des 
artères pulmonaires. Les patients atteints d'hypertension artérielle pulmonaire (HTP du groupe 1) 
auront une pression de coin normale. 

Une élévation de la pression artérielle pulmonaire moyenne (PAPm) confirme l'hypertension pulmonaire 
et permet également d'exclure un dysfonctionnement du cœur gauche comme facteur contribuant à 
l'hypertension pulmonaire.  

Traitement 
Depuis 1997, 11 traitements médicaux spécifiques à l'hypertension pulmonaire ont été approuvés au 
Canada pour le traitement de l'hypertension artérielle pulmonaire. Votre spécialiste en hypertension 
pulmonaire travaillera avec vous afin de déterminer les options thérapeutiques qui répondent le mieux à 
vos besoins. 

Antagonistes des récepteurs de l'endothéline 
Les personnes atteintes d'hypertension artérielle pulmonaire produisent un excès d'endothéline, un 
produit chimique très puissant qui rétrécit les vaisseaux sanguins. Cela entraîne la multiplication des 
cellules, le rétrécissement des artères pulmonaires et l’augmentation de la pression artérielle 
pulmonaire. Les antagonistes des récepteurs de l’endothéline (ARE) empêchent la production 
d'endothéline en trop grande quantité, ouvrent les artères pulmonaires, réduisent la pression artérielle 
pulmonaire et améliorent le fonctionnement du côté droit du cœur. Les ARE empêchent les cellules de 
se multiplier (ils ont des effets antiprolifératifs) et diminuent la formation de tissu cicatriciel (ils ont des 
effets antifibrotiques). 

Les antagonistes des récepteurs de l’endothéline comprennent l’ambrisentan (Volibris®), le bosentan 
(Tracleer®), and le macitentan (Opsumit®). 

Inhibiteurs de la PDE-5 et stimulateurs de la guanylate cyclase soluble 
Les personnes atteintes d'hypertension artérielle pulmonaire produisent moins d'oxide nitrique (NO), 
qui est un vasodilatateur pulmonaire normal. Les stimulateurs de la guanylate cyclase soluble (sGCs) et 
les inhibiteurs de la phosphodiestérase (inhibiteurs de la PDE-5) sont des médicaments qui permettent 
aux poumons de produire leur propre oxide nitrique. Les sGCs et les inhibiteurs de la PDE-5 ouvrent 
les artères pulmonaires, réduisent la pression artérielle pulmonaire et améliorent le fonctionnement du 
côté droit du cœur. 
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Les inhibiteurs de la PDE-5 comprennent le sildénafil (Revatio®) et le tadalafil (AdCirca®). 

Les sGCs incluent le riociguat (Adempas®). 

Agonistes du récepteur IP et analogues de la prostacycline 
Les personnes atteintes d'hypertension artérielle pulmonaire produisent moins de prostacycline, ce qui 
est un vasodilatateur pulmonaire normal. Les produits chimiques comme la prostacycline (agonistes du 
récepteur IP et analogues de la prostacycline) sont aussi des vasodilatateurs et peuvent ouvrir les artères 
pulmonaires, réduire la pression artérielle pulmonaire et améliorer le fonctionnement du côté droit du 
cœur. Les agonistes du récepteur IP empêchent les cellules de se multiplier (ils ont des propriétés 
antiprolifératives) et réduisent la formation de caillots sanguins (ils ont antiplaquettaires).. 

Les agonistes des récepteurs IP comprennent le selexipag (Uptravi®). 

Les analogues de la prostacycline comprennent l’époprosténol (Flolan®, Caripul®) et le tréprostinil 
(Remodulin®). 

Inhibiteurs de la signalisation de l'activine 

La voie associée à la signalisation BMPR2 est importante pour le contrôle de la croissance cellulaire dans 
les artères pulmonaires. Chez les patients atteints d'hypertension artérielle pulmonaire, ce signal semble 
être sous-actif, et une voie concurrente connue sous le nom de voie des activines devient prédominante 
et stimule la croissance cellulaire anormale. L'inhibiteur de la signalisation de l'activine se lie aux activines 
et inhibe la prolifération cellulaire anormale dans les artères pulmonaires. 

Les inhibiteurs de la signalisation de l'activine comprennent le sotatercept (Winrevair®). 

Autres traitements 
Oxygénothérapie 
Les patients atteints d'une maladie pulmonaire et d'hypertension pulmonaire peuvent avoir besoin d'un 
apport supplémentaire en oxygène pour maintenir un taux d'oxygène adéquat. En général, l'objectif est 
d'atteindre une saturation en oxygène supérieure à 90 %, mais cela varie en fonction de l'état du patient.   

Réadaptation cardiopulmonaire 
La réadaptation cardiopulmonaire peut soulager les symptômes et augmenter la capacité d'exercice des 
personnes atteintes de nombreux types d'hypertension pulmonaire.  

Transplantation 
Selon la gravité de l'hypertension pulmonaire, une transplantation cardiaque ou pulmonaire peut 
également être envisagée. 
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Points clés pour les patients 
• Renseignez-vous sur la prise en charge de votre maladie auprès de votre spécialiste en 

hypertension pulmonaire. 

• Procurez-vous un oxymètre de pouls. Apprenez à surveiller votre taux d'oxygène et à ajuster 
votre apport en oxygène supplémentaire (le cas échéant). 

• Surveillez la rétention d'eau et signalez-la à votre équipe soignante.  

• Renseignez-vous sur les exercices que vous pouvez pratiquer en toute sécurité et faites-les pour 
maintenir vos muscles actifs.  

• Tenez-vous au courant de tous vos médicaments et vaccins. 

• Évitez les facteurs déclenchants qui exacerbent l'hypertension pulmonaire, notamment l'anémie, 
les infections, une consommation élevée de sel et les efforts physiques intenses. 

• Renseignez-vous auprès de votre équipe soignante sur les essais cliniques en cours dans le 
groupe 1 de l'hypertension pulmonaire. Des recherches sont actuellement menées afin 
d'améliorer les résultats dans cette pathologie. 

Générique des images 
Image de la circulation pulmonaire : 
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