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×Femme, 54 ans ï drépanocytose SS sous Hydrea 

 
×3 épisodes de STA nécessitant des hospitalisations à lôUSIP 

 
×Sans autres ATCD CV 

 
×Dyspnée qui évolue depuis 6 mois  
×Examen pneumo: RAS 
×Examen Cardio : éclat b2, OMI++ 

 
×ECG : BBD 

 
 



A vos boitiers ! 



Hypertension pulmonaire 
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Hypertension pulmonaire 
Clinique 

- Dyspnée 
- Signes dôIVD : RHJ, hépatomégalie, OMI 

 

 

- SYNCOPES 

- HEMOPTYSIES 

- PALPITATIONS 

ECG: BBD 

ETT: cavités droites dilatées, PAPs élevée, épanchement péricardique 

Cathétérisme cardiaque droit 



0 

Estimation from TRJV 
Systolic PAP =  

(TRJV max)²+ RAP(estimated) 

Doppler echocardiography   Right Heart Catheterism 

Gold Standard Tool 
Mean PAP  > 25 mmHg 

Mesure de la PAP 



Cathétérisme cardiaque droit 

POD 

PVD 

PAPm 

PCP 

DC 

IC 

RVP 

SVO2 

 

 

Test au NO 



Sympomes (dyspna) or clinical signs in favor of PH  

Echocardiography compatible with PH?  

Frequent causes of PH:  
ECG, PFT,  

Chest radiography, HR CT of the chest  

Right heart catheteriztion  

Pre capillary PH  

yes  

no  Research for 
another cause of 

dyspnae  

Groupe 3  
Respiratory 

diseases  

Groupe 2  
Left heart 
diseases  

PAPmÓ25 mmHg 

PAWPÒ15 mmHg et RVP>3 UW 

PAPmÒ25 mmHg 
No PH 

Algorithme 



V/P scintigraphy  
Abnormalities in perfusion compatible  

with CTEPH?  

Etiologie?  
 

Blood tests, HIV serologie, hepatic 
ultrasound  

 
Genetic testing  

yes  

Groupe 5  
other causes  

Groupe 1ô 
PVOD 

Pre capillary PH  

Groupe 4  
CTEPH 

no  

Groupe 1  
PAH likely  

Idiopathique, 
héritable  

Toxiques, 
medicaments  

Connective tissue 
diseases  

HIV infection  
Portopulmonary  

hypertension  

Congenial heart 
diseases  

Bilharziose  

Algorithme 



Hypertension pulmonaire 



June 14 October 10 

 NYHA FC III II 

 6MWD, m 300 350 

 mPAP, mmHg 34 28 

  mPCWP mmHg 8 4 

 CO L/min 6.4 7.0 

 PVR, dyn.s.cm-5 320 272 

 BNP, pg/ml 500 100 

Hemogl. g/dl 
9.6 

Hb S 39 % 

9.2 

Hb S 32 % 

TT _ Sildenafil 

Changement TT 

 

? 

March  11 July 11 

III II 

240 370 

42 29 

6 7 

5.1 6.6 

558 265 

850 120 

8.9 

Hb S 54 % 

9.8 

Hb S 24 % 

Sildenafil Sildenafil 

Start ARCET 

After 3rd      

ARCET 

  



ï ANOMALIES DE SYNTHÈSE DE [ΩIō: 

Åʰ ou  ̡ -THALASSÉMIE 

 

 

 

ï ANOMALIES STRUCTURELES DE [ΩIō:  

ÅDRÉPANOCYTOSE 

 

 

Maladies h®r®ditaires de lôh®moglobine 

http://www.poisoncentre.be/IMG/jpg/Hemoglobin.jpg


               Hb A       Ŭ2ɓ2 

 Hémoglobines normales  Hb A2  Ŭ2ŭ2 

                                            Hb F            Ŭ2ɔ2 

l ôHbA est remplac® par lôHbS 

mutation au niveau du codon 6 du g¯neɓ 

 

  GAG            GTG                                                        

ac glutamique            valine              HbS 

 
  GAG            AAG 

ac glutamique             lysine                      HbC 

Hémoglobine S 



LôHbS est apparue de façon indépendante dans au moins 5 régions 

différentes, dans des environnements chromosomiques distincts 

appelés « haplotypes » 

Epidémiologie 


