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ALD 5 — Hypertension artérielle pulmonaire
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Mise a jour des guides et listes ALD

Les guides-médecins élaborés par la Haute Autorité de Santé sont
révisés tous les 3 ans.

Dans l'intervalle, la Liste des actes et prestations (LAP) est actualisée
au minimum une fois par an, et est disponible sur le site Internet de la

HAS (www.has-sante.fr).
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ALD 5 — Hypertension artérielle pulmonaire

1. Avertissement

La loi n°2004-810 du 13 ao(t 2004, relative a I'As surance maladie a
créé la Haute Autorité de Santé et a précisé ses missions, notamment
dans le domaine des affections de longue durée (article R. 161-71 du
Code de la sécurité sociale).

En son article 6, elle modifie l'article L. 322-3 du Code de la sécurité
sociale qui définit les circonstances d’exonération du ticket modérateur
pour l'assuré, et l'article L. 324-1 du méme Code qui précise les
obligations en cas d'affection de longue durée, notamment celle d'établir
un protocole de soins de fagon conjointe, entre le médecin traitant et le
médecin conseil de la Sécurité sociale. Ce protocole est signé par le
patient ou son représentant légal.

Conformément a ses missions, fixées par le décret n° 2004-1139 du
26 octobre 2004, la Haute Autorit¢é de Santé formule des
recommandations sur les actes et prestations nécessités par le
traitement des affections mentionnées a larticle L. 324-1 pour
lesquelles la participation de I'assuré peut étre limitée ou supprimée, en
application du 3°de l'article L. 322-3.

Ces recommandations portent le cas échéant sur les conditions dans
lesquelles doivent étre réalisés ces actes et prestations, notamment leur
fréquence de réalisation. La Liste des actes et prestations qui suit pour
'hypertension artérielle pulmonaire cible ainsi I'ensemble des
prestations qui peuvent apparaitre justifiées pour la prise en charge d'un
malade en ALD, lors d'un suivi ambulatoire. Elle doit servir de base aux
protocoles de soins pour les patients en ALD, en sachant que certaines
situations particulieres de complications faisant I'objet d’hospitalisation
peuvent étre a I'origine d’actes et de soins non listés ici.
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ALD 5 — Hypertension artérielle pulmonaire

2. Criteres meédicaux actuels d’admission
(Critéeres 2002)

2.1 Définition

Une altération de la fonction pompe du cceur constitue le dénominateur
commun de toutes les insuffisances cardiaques.

Une insuffisance cardiaque peut justifier I'exonération du ticket
modérateur :

e Soit par la géne fonctionnelle et l'invalidité socioprofessionnelle
gu’elle entraine.

e Soit par sa gravité pronostique, la possibilité de mort subite restant
relativement imprévisible.

2.2 Etiologie

Les insuffisances cardiaques comprennent :

Les insuffisances ventriculaires droites secondaires & une insuffisance
cardiaque gauche (insuffisance cardiaque globale), a une hypertension
artérielle pulmonaire quelle qu'en soit la cause (pulmonaire le plus
souvent, postembolique, primitive, etc.), une pathologie valvulaire
pulmonaire ou tricuspide, une cardiopathie congénitale
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ALD 5 — Hypertension artérielle pulmonaire

3. Liste des actes et prestations

3.1 Actes médicaux et paramédicaux

Professionnels Situations particulieres
Médecin généraliste Evaluation initiale et suivi
Pneumologue, cardiologue, Spécialiste de I'hypertension artérielle
cardiopédiatre ou interniste pulmonaire

Evaluation initiale et suivi
Infirmier Evaluation initiale et suivi
Kinésithérapeute Evaluation initiale et suivi
Médecin nucléaire Evaluation initiale et suivi
Radiologue Evaluation initiale et suivi
Diététicien Si besoin (remboursement non prévu

par la législation)

Psychologue Si besoin (remboursement non prévu
par la législation)

Autres spécialistes Selon comorbidités ou complications

HAS/Service Maladies chroniques et dispositifs d’'accompagnement des malades
Actualisation février 2009
6



L

ALD 5 — Hypertension artérielle pulmonaire

‘éducation thérapeutique doit veiller & la bonne compréhension du

patient ayant une HTAP. Elle est réalisée dés que possible et renforcée
a chaque visite. L'autonomisation du patient doit étre favorisée.

L

'éducation thérapeutique portera en particulier sur les points suivants :

Connaissance de la maladie.

Reéegles d’hygiene et de prévention: limitation des efforts et
situations devant étre évitées.

Education diététique.

Traitement médicamenteux.

Ces actions d'éducation requierent le concours de différents
professionnels de santé, qui peuvent intervenir au moyen d'actes
individuels auprés des malades ou par une éducation de groupe. Ces
actions peuvent exister aujourd’hui, mais avec une organisation
insuffisante, et sans que leur prise en charge ne soit toujours prévue.
Une contractualisation globale autour de lintervention des différents
professionnels est préférable a la juxtaposition d'actes.

3.2 Biologie
Examens Situations particulieres

Hémogramme et numération Bilan initial et suivi
plaquettaire
Taux de prothrombine, INR Bilan initial et suivi
TCA, facteur V Bilan initial
Groupe sanguin Bilan initial
CRP Bilan initial
Electrophorése des protéines Bilan initial
(incluant albuminémie)
lonogramme sanguin Bilan initial et suivi
Créatininémie Bilan initial et suivi
Glycémie Bilan initial
Bilan hépatique Bilan initial et suivi
Dosage du Brain Natriuretic Bilan initial et suivi
Peptide (BNP) ou pro BNP
Dosage de la troponine T Bilan initial et suivi
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ALD 5 — Hypertension artérielle pulmonaire

3.3 Actes techniques

Actes

Echographie cardiaque
transthoracique couplée au
doppler

Echographie cardiaque
transcesophagienne

Cathétérisme cardiaque droit
Radiographie pulmonaire

ECG
Test de marche de 6 minutes

Gaz du sang

Explorations fonctionnelles
respiratoires

Scintigraphie pulmonaire de
ventilation/perfusion

Angiographie pulmonaire
Angioscanner thoracique

Tomodensitométrie du thorax

Oxymétrie nocturne et/ou
enregistrement polysomno-
graphique

Endoscopie bronchique avec
lavage broncho-alvéolaire

Echographie hépatique avec
doppler du tronc porte

Fibroscopie ceso-gastrique

Pose d’'un cathéter central
tunnelisé

Atrioseptostomie

Transplantation pulmonaire
ou cardio-pulmonaire

Anastomose aorto-pulmonaire

Situations particulieres

Bilan initial et suivi

Bilan initial en cas de suspicion de
cardiopathie congénitale ou de foramen
ovale perméable

Bilan initial et suivi
Bilan initial et suivi

Bilan initial et suivi
Bilan initial et suivi

Bilan initial et suivi

Bilan initial et suivi si nécessaire
Bilan initial et suivi si nécessaire

Bilan initial selon contexte

Bilan initial et suivi si nécessaire

Bilan initial et suivi si nécessaire

Bilan initial : en cas de suspicion de
pathologie respiratoire liée au sommeil

Bilan initial : en cas de suspicion de
maladie veino-occlusive

Bilan initial : en cas de suspicion de
maladie hépatique

Bilan initial selon contexte
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ALD 5 — Hypertension artérielle pulmonaire

3.4 Traitements

Traitements

; 1 Situations particulieres
pharmacologiques ()

Traitements spécifiques Pour l'utilisation de ces médicaments se
référer au guide Protocole national de
diagnostic et de soins, chapitre 5.4
Traitements médicamenteux spécifiques

Epoprosténol Prescription initiale subordonnée a la
validation par le centre de référence ou
par I'un des centres de compétence qui
lui sont rattachés
Utilisation hors AMM selon protocole
thérapeutique défini par I'Afssaps

lloprost Prescription initiale subordonnée a la
validation par le centre de référence ou
par I'un des centres de compétence qui
lui sont rattachés *

Utilisation hors AMM selon protocole
thérapeutique défini par I'Afssaps

Tréprostinil Utilisation hors AMM selon protocole
thérapeutique défini par I'Afssaps
Bosentan Prescription initiale subordonnée a la

validation par le centre de référence ou
par I'un des centres de compétence qui
lui sont rattachés *

Sildénafil Prescription initiale subordonnée a la
validation par le centre de référence ou
par I'un des centres de compétence qui
lui sont rattachés*

Ambrisentan Prescription initiale subordonnée a la
validation par le centre de référence ou
par I'un des centres de compétence qui
lui sont rattachés* (inscription temporaire
dans l'attente de la révision du guide)

! Dans le cas d'une prescription hors AMM, celle-ci doit faire I'objet d’'une information
complémentaire spécifique pour le patient.
* Décret 2005-1023 du 24 Aodt 2005, relatif au contrat de bon usage des médicaments
et des produits et prestations et loi N2008-1330 d e financement de la sécurité sociale
pour 2009.

Disponible sur le site de I'Afssaps : http://www.afssaps.fr/Dossiers-
thematiques/Tarification-a-l-activite-T2A-medicaments/Hypertension-arterielle-

pulmonaire/(offset)/6
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Traitements

pharmacologiques () Situations particuliéres

Sitaxentan Prescription initiale subordonnée a la
validation par le centre de référence ou
par I'un des centres de compétence qui

lui sont rattachés® (inscription temporaire
dans l'attente de la révision du guide)

Inhibiteurs calciques Hors AMM

Traitements non spécifiques

Antivitamines K Proposés  systématiquement lorsqu'il
n’existe pas de contre-indications

Diurétiques Proposés en cas de signes de rétention
hydrosodée

Digitaliques Proposés parfois, notamment en cas de
fibrillation auriculaire

Vaccination antigrippale Proposée  systématiquement lorsqu'il
n'existe pas de contre-indications

Vaccination Proposée  systématiquement lorsqu'il

antipneumococcique n'existe pas de contre-indications

Contraceptifs oraux Selon besoin (remboursement non prévu

faiblement dosés par la législation)

Contraceptifs intra-utérins Selon besoin

Autres traitements Situations particulieres
Oxygénothérapie Oxygénothérapie a long terme (OLT)

2 pans le cas dune prescription hors AMM, celle-ci doit faire I'objet d’'une information
complémentaire spécifique pour le patient.

0 Décret 2005-1023 du 24 Ao(t 2005, relatif au contrat de bon usage des médicaments et
des produits et prestations et loi nN2008-1330 de financement de la sécurité sociale pour
2009.
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