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 L’ipertensione polmonare è una condizione emodinamica e fisiopatologica
definita come aumento dei valori di PAPm ≥25 mmHg a riposo documentato
mediante cateterismo cardiaco destro.

Pazienti con valori di mPAP compresi tra 21 e 24 mmHg devono essere
controllati attentamente, specialmente se appartengono alle categorie a
rischio di sviluppare PAH (es. pazienti affetti da connettivopatie o con
familiarità per IPAH/HPAH), il termine “borderline” non deve essere più
utilizzato.

L’ipertensione arteriosa polmonare (PAH) è definita dalla presenza di
una IP pre-capillare con una pressione di incuneamento di fine espirazione
(PAWP) ≤ 15 mmHg e resistenze vascolari polmonari (PVR) > 3 Unità Wood





Simonneau G, et al. J 
Am Coll Cardiol 2013; 

62:D34-41.

Relatore
Note di presentazione
La classificazione aggiornata è valida anche per i pz pediatrici.Anemia emolitica cronica rimossa dal Gruppo 1 per evidenti differenze in termini anatomo-patologici, emodinamici e di risposta alla terapia



(1) confermare la diagnosi 
di IP

(2) identificare 
il gruppo clinico di IP 

e la specifica etiologia 
all’interno del gruppo 

dell’IAP 

(3) valutare il grado di 
compromissione          

funzionale ed 
emodinamica del      

paziente. 



“PH/PAH should be suspected in any patient with otherwise
unexplained dyspnea on exertion, syncope, and/or signs of right 

ventricular dysfunction. Transthoracic echocardiography continues 
to be the most important noninvasive screening tool to assess the 

possibility of PH, but RHC remains mandatory to establish the 
diagnosis”

Hoeper MM, et al. J Am Coll Cardiol 2013; 62:D42-50



Relatore
Note di presentazione
“Conclusions derived from an echocardiographic examination should aim to assign a level of probability of PH. This ESC Guideline suggests grading the probability of PH based on TRV at rest and on the presence of additional pre-specified echocardiographic variables suggestive of PH”.



Eur Heart J Cardiovasc 
Imaging 2015;16:233-

271

Relatore
Note di presentazione
European association of cardiovascular imaging







ECG
• Ipertrofia ventricolare destra con sovraccarico e dilatazione atriale destra
• L’assenza di questi aspetti non esclude la presenza di IP e nemmeno la 

presenza di un’importante compromissione emodinamica

Relatore
Note di presentazione
 presenta ridotte sensibilità (55%) e specificità (70%). In fasi avanzate, possibili aritmie sopraventricolari come flutter ed FA 



RX TORACE
• Nel 90% dei pazienti anormale alla diagnosi
• Dilatazione delle AP centrali che contrasta con la povertà vascolare dei campi

periferici (aspetto “ad albero potato”)
• Nei casi più avanzati dilatazione di atrio e ventricolo destro
• Consente di escludere ragionevolmente la presenza di patologie polmonari

Relatore
Note di presentazione
the degree of PH in any given patient does not correlate with the extent of radiographic abnormalities. As for ECG, a normal chest radiograph does not exclude PH.



TC TORACE HR

• Diagnosi di malattie interstiziali ed enfisema
• Sospetto di IP: aumento del diametro dell’arteria polmonare (≥ 29 mm) e

rapporto tra diametro a. polmonare e aorta ascendente (≥1.0)
• MVOP/angiomiomatosi capillare polmonare

Resten et al.AJR 2004 

Relatore
Note di presentazione
Le alterazioni tipiche della MVOP sono legate alla presenza di edema interstiziale cronico e sono rappresentate da diffuse opacità a vetro smerigliato a distribuzione centrolobularie ispessimento dei setti interlobulari; altri elementi suggestivi di MVOP sono le linfadenomegalie e il versamento pleurico. Un diffuso ispessimento bilaterale dei setti interlobulari ela presenza di piccole opacità nodulari, centrolobulari e non circoscritte, sono invece aspetti radiologici caratteristici dell’emangiomatosi capillare polmonare.Opacità centrolobulari a vetro smerigliato, ispessimento setti a livello subpleurico,linfoadenopatie mediastiniche (questi 3 + IAP: specificità 100%)



RISONANZA MAGNETICA CARDIACA

• Valutazione diretta dimensioni, morfologia e funzione del VD.

• Quantificare in maniera non invasiva gittata sistolica, PC, distensibilità dell’AP e
massa del VD.

• Angio-RM ruolo potenziale nei pazienti con sospetta CTEPH, soprattutto in
particolari scenari clinici come donne in gravidanza, pazienti giovani o in cui vi
sono controindicazioni al mdc iodato (Eur Radiol 2003;13:2365-2371).

• Può fornire informazioni prognostiche nei pazienti con IP sia alla diagnosi sia
nel follow-up (Eur Heart J 2007;28:1250-1257. Ciec Cardiovasc Imaging 2014;7:107-114. J Am
Coll Cardiol 2011;58:2511-2519).

Relatore
Note di presentazione
Marcus JT, Gan CT, Zwanenburg JJ, Boonstra A, Allaart CP, Gotte MJW, Vonk-Noordegraaf A. Interventricular mechanical asynchrony in pulmonary arterial hypertension: left-to-right delay in peak shortening is related to right ventricular overload and left ventricular underfilling. J Am Coll Cardiol 2008; 51: 750-7.





SCINTIGRAFIA POLMONARE V/P
• Se normale o a bassa probabilità permette di escludere la diagnosi di CTEPH

con una sensibilità del 90-100% e con una specificità del 94-100%.

• Rappresenta la metodica di elezione per lo screening del CTEPH, in quanto
rispetto alla TC:

- maggiore sensibilità (Tunariu et al. J Nucl Med 2007)
- minor esposizione alle radiazioni, non rischi da mdc
- richiede minor training
- minor falsi positivi

• Identificare pz affetti da CTEPH con lesioni ostruttive potenzialmente trattabili
chirurgicamente (PEA).

• L’angiografia polmonare rimane il gold-standard per confermare la diagnosi di
CTEPH e valutarne l’operabilità.

Relatore
Note di presentazione
Nell’IAP la scintigrafia polmonare perfusionale/ventilatoria è in genere normale, anche se possono essere documentati piccoli difetti di perfusione periferici non segmentari e non associati a corrispondenti alterazioni della ventilazione. È necessario considerare che difetti di perfusione non associati a difetti corrispondenti della ventilazione polmonare possono essere documentati anche nella MVOP.Pulmonary artery sarcomaCon la TC sottostima dei trmbi segmentali  operare pz inoperabili





Soprattutto SSc, LES, connettiviti indifferenziate

Meno frequenti: AR, dermatomiosite, Sjogren





Prevalenza minima pari allo 0.47% anche nell’era HAART
(Sitbon et al. Am J Respir Crit Care Med 2008)





Ecografia addome, marker di funzionalità epatica,

Sierologia per epatite virale e immunomediata

Relatore
Note di presentazione
Da non confondere con sindrome epatopolomonare caratterizzata da anomala vasodilatazione polmonare e ipossiaSoprattutto associata a cirrosi, indipendentemente dalla causa2-6%



Più di 200 milioni di persone infette
Prevalenza di IAP nei pazienti con malattia epatosplenica
del 4.6% (Ross 2002, Figueiredo 2003, ATS–Dias 2008)

Relatore
Note di presentazione
Malattia epatosplenica nel 10% dei casi





Counseling genetico

Screening pre-natale

Relatore
Note di presentazione
Nei pz affetti da HPAH e familiari. 
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Nickel N.Eur Respir J 2012

Relatore
Note di presentazione
A cohort of 109 patients with IPAH



Il 70–80% dei pazienti è in classe funzionale (WHO-FC) III-IV 
al momento della diagnosi

DIAGNOSI PRECOCE

24 mesi33 mesi

Relatore
Note di presentazione
NIH (national istitutes of health registry) 1987: 24 mesi di media dai sintomi alla diagnosiFrench registry 20 anni dopo: 27 mesiREVEAL (US registry): 33 mesi
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