HTAP* confirmée par un centre de référence ou de compétence, test de vasoréactivité négatif

Mesures géneérales tout au long
de la maladie (Grade l)

Patient Patient avec comorbidités
sans comorbidité cardiopulmonaires?®
cardiopulmonaire® Toute catégorie de risque.

Evaluation du risque
(3 niveaux)

Faible ou
intermédiaire

Vv

ARE +iPDE5 Monothérapie orale iPDE5
et PCA® iv/sc ou ARE (Grade lla)

(Grade lla) ‘

ARE + iPDES
(Gradel)

Evaluation réguliére de suivi et

Evaluation
traitement individualisé

réguliere de suivi

Evaluation du risque
(4 niveaux)

l

Intermédiaire-faible Intermédiaire-élevé ou élevé

Continuer traitement initial Ajouter PRA SwitchilS ,Ajouter HEACTE: et/9u
(Grade 1) (Grade Ila) OU verssGC évaluer une transplantation
(Grade llb) (Grade lla)

*HTAP idiopathique, héritable, associée a la prise de médicaments ou associée a une connectivite.

ARE : Antagoniste des Recepteurs de I’Endothéline ; iPDES : inhibiteur de la PhosphoDiestérase 5 ; iv : intraveineux ; PCA :
analogue de la prostacycline (ProstaCyclin Analog) ; PRA : agoniste des récepteurs de la prostacycline (Prostacyclin Receptor
Agonist) ; sc : sous-cutané.

a. Les comorbidités cardiopulmonaires sont les pathologies associées a une élévation du risque de dysfonction diastolique
ventriculaire gauche, et incluent obésité, hypertension, diabete et maladie coronarienne ; les comorbidités pulmonaires peuvent
inclure des signes d'atteinte parenchymateuse pulmonaire et sont souvent associées a un faible DLCO (< 45 % de la valeur
attendue). b. Epoprostenol iv ou tréprostinil iv/sc.



