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Hypertension Pulmonaire et DIP/IEI

Conflits d’intérêt

⇨en lien avec ce sujet : aucun

⇨en général depuis 5 ans :  Air Liquide, Aria Médical,  
Novartis
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Déficit Immunitaire Commun Variable : devenu un de vos connaissances!

• Diminution du taux sérique de 2 isotypes d’immunoglobulines avec 
un nombre normal ou faiblement abaissé de lymphocyte-B
• Plus de 60% des cas diagnostiqués à l’âge adulte
• Révélé dans 90% des cas par des infections broncho-pulmonaires et 

ORL  à des germes usuels, mais à rechute
• Fréquence élevée(70%) de complications non-infectieuses ; au 

niveau respiratoire:
dilatation des bronches⇨ immunoglobulines IV/SC
pneumopathie interstitielle lymphoïde et/ou granulomateuse (GLILD)  

⇨immunosuppresseurs 
asthme

Goussault H et al. Respir Res 2019  ; Cunningham-Rundles C et al. Blood 2009 ;  Verma B et al. Lancet Respir Med 2015



Déficit Immunitaire Commun Variable
Onoletkova I et al. Orphanet J Rare Dis 2018



DICV: bronchectasies- GLILD
Grenier Ph et al. 

Eur J Radiol 2024





DICV et Hypertension Pulmonaire
les premiers cas anecdo.ques

2007 M-55 ans- diagnostic simultané HP sévère(mPAP 61 mm Hg ; RVP11 UW; mPCP 15 mm 
Hg ) avec DICV (bronchectasies); ⇨iloprost inhalé.

--------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

2015   M- DICV 11ans; IgG +/-⇨ bronchectasies
24 ans : syndrome néphrotique ↦ amylose AA; HP ↦amylose pulmonaire; décès

-----------------------------------------------------------------------------
2020 M-DICV à 19 ans.        38 ans: IgG iv.  

42 ans: HP (mPAP 54 mm Hg ;RVP 15 UW; DC 3,05 L/mn/m2)
44 ans :biopsie pulmonaire: GLILD (CPT 78%;DLCO48%) +remodelage vasculaire 

artériel et veineux⇨CS+ epoprostenol
F- DICV 27 ans ⇨ IgG

33ans:GLILD+ remodelage artériel avec prolifération intimale mais échocardio Nl
41 ans HP (mPAP 58mm Hg;RVP 9,2 UW;DC 4,02L/mn/m2; mPCP 9 mmHg)

⇨tadalafil+ambrisentan
-----------------------------------------------------------------------------

Daniil Z et al. Eur J Intern Med 2007- Arslan S et al.  J Clin Immunol 2015 - Huston J et al. Pulm Circ 2020   



DICV et Hypertension Pulmonaire
caractéris(ques cliniques

auteur/pays               Thoré P-2021-France                      Parsons AJ -2025-USA
N -sex ratio H/F                    10            1/9 5          1/ 4
----------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------
Age (an) diagnostic

DICV                            31.5 (12-49)                                                                          41  ( 36-47)
HP                                    44  ( 20-69)                                                                    47  ( 39-58)   

Délai (an)  HP /DICV          10 ( 0-30)                                                                                       6,5  ( 0-18 ) 
---------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

Complications DICV
GLILD                                  8                                                                                                             5 
cytopénie                           4                                                                                                             4

splénectomie           4                                                                                      0
hypertension portale   6                                                                                                             3

-----------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

Thoré P et al. J Clin Immunol 2021            Parsons AJ et al. Pulm Circ 2025



DICV et Hypertension Pulmonaire
caractéristiques fonctionnelles et hémodynamiques

auteur/pays               Thoré P-2021-France                      Parsons AJ -2025-USA

EFR
S. obstructif                            0 /10                                                                         1/4     
S. restrictif                               1/ 10                                                                      2/4
DLCO %                                   46 % ( n=9)                                                                             35,7% ( n=4)

Cathétérisme cardiaque droit
N                                                    10                                                               5

mPAP mm Hg                           41,5  (35-64)                                                                            56 (42-79)
mPCP mmHg 8,7   (3-14)                                                                              12   (2-20)
DC L/mn                                      5,04 (3,4- 7,03)                                                             3,32   (2,8- 4,3)
RVP Wood units 7,6  (4,7-14,2)                                                                  11,3 (7,6-14)



DICV et Hypertension Pulmonaire
Evolution et traitements

• auteur/pays               Thoré P-2021-France                      Parsons AJ -2025-USA
PDE5i                                          5

+ CS                                  1
PDE5i+ERA                                2                                                                         4

+ CS                                 1

---------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------
évolution (mois)                      24,5 ( 3-105)

vivant/décédé                             9/1                                                                             5/0
stabilité                                                            aggravation

---------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

transplantation
TBP-Foie                                                                                                            2 + 1 inscrit
TBP                                                                                                                 1  + 1 inscrit

--------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------



DICV et Hypertension Pulmonaire
Les messages pour la maison ….et le cerveau

• Fréquence élevée= 0,37% des DICV =  400 fois plus fréquente que 
dans la population générale                            Humbert M et al. Am J Respir  Crit Care Med 2006

• Prédominance féminine
• Survenue tardive , environ 10 ans après le diagnostic de DICV
• Fréquence de l’association avec une GLILD
• Abaissement disproportionné de la DLCO
• Rôle de l’hypertension portale ⇨ recherche systématique
• Rajouter l’hypertension pulmonaire dans les complications non-

infectieuses des malades avec DICV
Maglione PJ et al. Ann Allergy Asthma Immunol 2021



DICV et Hypertension Pulmonaire
Mécanismes physiopathologiques

• Probablement multifactoriels:
-infiltration inflammatoire des parois vasculaires pulmonaires
-insuffisance respiratoire chronique ( GLILD, bronchectasies)
-hypertension portale
-compression vasculaire / fibrose médiastinale ( sarcoidose-like)
-facteurs génétiques

⇨ classe 5  «mal connu ou multi-factoriel »

Oui,   Mais ?



• Kularante F et al. J Cardiovas Dev Dis 2024



DICV et Hypertension Pulmonaire
aspect histologique

Parsons AJ et al.  
Pulm Circ 2025



Humbert M et al. Eur Respir J 2023



Déficit en GATA2 : déficit de la phagocytose

• Déficit de phagocytose responsable
- d’infections sévères par des Mycobactéries tuberculeuse et 

non tuberculeuses 
- de cytopénies sévères
- de protéïnose alvéolaire (non auto-immune)
- de leucémie myélomonocytaire et de leucémie aigüe myéloïde

.En rapport avec une mutation autosomique dominante ou 
sporadique du gêne codant pour GATA2, facteur de transcription 
pour la di`érentiation des cellules hématopoïétiques immatures et 
des cellules endothéliales



Déficit en GATA2 et Hypertension Pulmonaire

Série du NIH: N=95 malades avec déficit en GATA2
hypertension pulmonaire (HP)=9 (10%) 

6 avec un syndrôme myélodysplasique
5 allogreffés de cellules souches hématopoïétiques 

(3 avec PAP, 2 sans PAP) ⇨guérisson de HP dans 5/5 cas
↦Rôle d’une altération de l’expression de la NO synthase au niveau 
de l’épithélium aérien , qui est dépendant de l’interaction de GATA2 
avec le promoteur de la NO synthase endothéliale

Marciano BE et al. Chest 2021



•
Kwapiszewska G. et al Am J Respir Cell Mol Biol 2025



Hypertension Artérielle Pulmonaire : le cercle vicieux de la 
« Gut-Lung connexion »

Ranchoux B et al. Am J Respir Cell  Mol 
Biol 2017



Immunological linkage mechanisms between the gut and the lungs

Zhu J et al. Front Immunol
2025



Hypertension Pulmonaire et DIP /IEI

2ème ( et dernière…) série de messages et quelques sugges.ons

*Rechercher sur les TDM des signes suggérant une HP: diamètre 
des artères pulmonaires ; taille du VD
*Surveillance échocardiographique chez malades avec DICV, 

surtout les femmes, avec GILD et/ou hépatopathie
⇨ faire étude échocardiographique des DICV  ( travaux disponibles 
insu`isants)
⇨Registre des malades avec HP au sein du CEREDIH
*Prise en charge multidisciplinaire  +++

Johnston SL et al. Postgrad Med 2004            Ali Akbar Z et al. J Cardiov Med 2010                      Cambray-Gutierrez JC et al  Rev Alerg Mex 2015
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