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L'ipertensione polmonare e una condizione emodinamica e
fisiopatologica definita come aumento dei valori di
a riposo documentato mediante cateterismo
cardiaco destro.

Non ci sono ancora sufficienti dati per introdurre il

termine di IP per i pazienti con PAPm tra 21 e
24 mmHg.
La definizione di IP basata sul riscontro di

valori di PAP media >30 mmHg al cateterismo cardiaco
destro non e confermata dai dati pubblicati.

L e 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 Unita Wood



Updated Classification of Pulmonary Hypertension*

1. Pulmonary arterial hypertension
1.1 ldiopathic PAH
1.2 Heritable PAH

1.2.1 EMPR2

1.2.3 Unknown

1.3 Drug and toxin induced

1.4 Associated with:

1.4.1 Connective tissue disease

1.4.2 HIV infection

1.4.3 Portal hypertension

1.4.4 Congenital heart diseases

1.4.5 Schistosomiasis

m  yeno-occlusive disegase ‘or pulm ry_capillany hemangiomatosis

1"} Persistent pulmonary hypertension of the newbomn |PPHN)
2. Pulmonary hypertension due to lkeft heart disease

2.1 Left ventricular systolic dysfunction
2.2 Left ventricular diastolic dysfunction
o "

/ &

K (i 2 -
2.4 Congenital /acquired |eft heart inflow /outflow tract obstruction and
congenital cardiomyopathies

3. Pulmonary hypertension due to lung diseases and/or hypoxia
3.1 Chronic obstructive pulmonary disease
3.2 Interstiial lung disease
3.3 Other pulmonary diseases with mixed restrictive and obstructive pattern
3.4 Sleep-disordered breathing
3.5 Alveolar hypoventilation disorders
3.6 Chronic exposure to high allitude
3.7 Developmental lung diseases

4. Chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH)

5. Pulmonary hypertension with undear muliifactorial mechanisms
5.1 Hematologic dif.n:rderrr'rg.'elnpmlifarative
disorders, splenectomy
5.2 Systemic disorders: sarcoidosis, pulmonary histiocytosis,
lyrmi phangioleiomyomatosis
5.3 Metabolic disorders: glycogen storage dise ase , Gaucherdisease, thyroid disorders
5.4 Others: turmoral obstruction, fibmsing mediastinitis, chronic renal failure,
segmental PH




[ Symptoms, signs, history sugpestive of PH
D — Y —
: Echocandiagraghy compatitie with PH?

w1 \ confer‘mare la
‘ Consider most common causes of PH 2

lig, ieﬂheandw:ase. lorg cisease) 3 . umj" » d iag nos i d i IP

‘ Mistoey, signs, rek factors, £CG, Xoray, FFT Indl. | Corsider other cauzes
DLED, consider BGA, HRALT . or recheck

L
Diagnosis of heart dicedss o hung disesse i

oy — identificare il
(For) e gruppo clinico di IP

X

L

) (e ela specifica

Unmatched perfusion d efects?

( Treat undeshying disaase '

— o etiologia all'interno

e lhely RIC

LT anglography, RHC phes PA PAP: 225 mHE, PAWP ‘ d e I 9 r‘ U p p O d e l I 'I A P

|PEA expert center) ) ) €15 mmhg, PYR >3 WU

» *
PAH Ioely ' Consider

e f Lt valutare il grado
8 di compromissione

Pudmanary

N funzionale ed

Schistosomiasis

Y N emodinamica del
paziente

Family history, considier genetic studies

Kopathic or Hentable PAH
(eapert centers only)




l Symptoms, signs, history suggestive of PH |

—— —
‘ Echocardiography compatible with PH? 'I

"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”



La stima della PAP si ottiene attraverso la misura della
velocita massima del flusso di rigurgito tricuspidale

Non sempre accurata: sottostima per allineamento sub
ottimale del Doppler e sovrastima se lettura erronea delle
velocita del getto

Echocardiography in PAH

i AP =4 x V?

PAPs = (4 x V2) + PAD

IR

Syst PAP= Right Ventricular Systolic Pressure
(in absence of pulmonany cutfos absinsctson)

RVSP= 4v* + RAP*



http://www.pah-info.ch/index.php

Relazione tra gradiente tricuspidale al Doppler e
pressione polmonare media cruenta
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MPAP (mmHg

Echo TG Sensitivity Specificity PPV NPV
threshold (mmHg) (%) (%) (%) (%)
<30vs>30 88 42 73 57
<3bvs>35 75 66 85 50
<40 vs > 40 58 87 92 44

<45 vs > 45 47 97 98 41



La sola pressione polmonare non riflette Iimpegno

emodinamico dellTAP (I'ecografia non consente valutazioni
di CI e PVR)

La severita della malattia puo trasparire, in eco, solo da
una valutazione combinata di pressione polmonare e
funzione ventricolare destra:

escursione sistolica anello tricuspidalico (TAPSE)

incremento dimensioni atrio e vent. dx
incremento spessore di parete ventr. dx

indice di Tei e AL S i
movimento paradosso del STV %”" s f' - Hve o
diametro arteria polmonare - — " e :

- 28
3&3mnﬁg > . HR= 94bpm

ipocinesia ventricolo destro i R
versamento pericardico e e

20/CD/AES Delete Set Lock Set



Escursione
dell'anello

- tricuspidale come

indice di funzione

sistolica del
ventricolo destro
Normal TAPSE ' e —

si ottiene posizionando

il cursore M-mode sulla
porzione laterale

dell'anello tricuspidale:
questo movimento

riflette I'accorciamento

apice-base del VD in
sistole.

Reduced TAPSE




Classe® Livello®

Diagnosi ecocardiografica: IP improbabile
alocitd del rigurgito tricuspidale =2.8 m/s, pressione
sistolica in arteria polmonare <36 mmHg e assenza di
uhteriori variabili ecocardiografiche indicative di IP

Diagnosi ecocardiografica: IP possibile
elocita del rigurgito tricuspidale =2.8 mis, pressione
sistolica in arteria polmonare <36 mmHg ma presenza

di ahre variabili ecocardiografiche indicative di IP
elocita del rigurgito tricuspidale tra 2.9 e 3.4 mis,

pressione sistolica in arteria polmonare tra 37 e 50
mmHg con'senza altre variabili ecocardiografiche

indicative di IP
Diagnosi ecocardiografica: IP probabile
elocita del rigurgito tricuspidale 3.4 mis, pressione

sistolica in arteria polmonare »50 mmHg confsenza
altre variabili ecocardiografiche indicative di IP

L'ecocardiogramma Doppler da sforzo non & raccomandato 1l
per lo screening della IP




Echocardiography compatible with PH?

R/ ] | [0 E—
e L ) ,
f Consider most common causes of PH ) PH unlikel
(i.e, left heart disease, lung disease) Y

¥

History, signs, risk factors, ECG, X-ray, PFT incl. Consider other causes
DLCO, consider BGA, HR-CT J O\ or recheck

Diagnosis of heart disease or lung disease
confirmed?




ipertrofia ventricolare destra con sovraccarico e

dilatazione atriale destra.

L'assenza di questi aspetti hon esclude la presenza di IP
e nemmeno la presenza di un'importante compromissione

emodinamica.
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Nel 907 dei pazienti anormale alla diagnosi.

Dilatazione delle AP centrali che contrasta con la
poverta vascolare dei campi periferici (aspetto "ad albero
potato”).

Nei casi pit avanzati dilatazione di atrio e ventricolo dx.

Consente di escludere ragionevolmente la presenza di
patologie polmonari.

Peripheral

Hypovascularity
RV
Enlargement

Promment Central
Pulmonary Artery

Right Descending
Pulmonary Artery




TC TORACE HR

4 diagnosi di malattie interstiziale e enfisema

v MVOP/ emangiomatosi capillare polmonare

Resten et al. AJR 2004



Permettono di identificare una concomitante patologia del
parenchima polmonare o delle vie aeree.

Pazienti affetti da IAP: riduzione della e riduzione
da lieve a moderata dei volumi polmonari. Inoltre, & possibile
documentare la presenza di ostruzione delle vie aree
periferiche.

Pazienti affetti da IAP: normale oppure solo
lievemente ridotta, tende ad essere ridotta per
effetto dell'iperventilazione alveolare.

In presenza di un sospetto clinico di sindrome delle apnee
ostruttive o di ipopnea notturna, € indicata I'esecuzione della
saturimetria notturna o della



Valutazione diretta dimensioni, morfologia e funzione del
VD.

Quantificare in maniera non invasiva gittata sistolica, PC,
distensibilita dell'AP e massa del VD.

Prognosi sfavorevole: gittata sistolica ridotta,
aumento del volume telediastolico del VD e
riduzione del volume telediastolico del VS.

Aumento del volume telediastolico del VD
indicatore piu appropriato di disfunzione
ventricolare destra nel follow-up dei pazienti
affetti da IAP

surrogato del CCdx soprattutto
per finalita di follow-up?




-

Diagnosis of heart disease or lung disease '
k confirmed? |

YES T S— YES

| l

"// No signs of severe PH/RV | NO '7; Signs of severe PH/RV
L dysfunction l

. dysfunction

A 4

WV

7 —— V/Q scintigraphy 3 i
( Treat underlying disease Unmatched perfusion defects? “ ' refer to PH expert center ‘

\ %
YES B

{ 3

o

CTEPH likely \” RHC

CT angiography, RHC plus PA PAPm 225 mmHg, PAWP
(PEA expert center) <15 mmHg, PVR >3 WU

o )




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

Rappresenta la metodica di elezione per lo screening del
CPCTE in quanto e caratterizzata da una maggiore
sensibilita rispetto alla TC ( ).

Una scintigrafia perfusionale/ventilatoria normale o a
bassa probabilita permette effettivamente di escludere la
diagnosi di CPCTE con una sensibilita del e con una
specificita del







Cateterismo destro
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{ )
CTEPH likely RHC

CT angiography, RHC plus PA PAPm 225 mmHg, PAWP
(PEA expert center) €15 mmHg, PVR >3 WU

¢ — )

5 T T
PAH likely I Consider
Specific diagnostic tests l

"l
i, Other causes //[

.

> .
& Porto- B

Drugs SN PRl :

! ‘. Pulmonary -
~ Toxins

T~

.‘F--/’ “.“.\ -\-’-“-’:J
|*—— ( Other (group5?) )

Family history; consider genetic studies
(expert centers only)
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Updated Classification for Drug- and Toxin-Induced
PAH*

Definite Possible
Aminorex Cocaine

Fenfluramine Phenylpropanclamine

Dexfenfluramine St. John's wort

Toxic rapeseed oil Chemotherapeutic agents

Benfluorex Interferon o and ,,—i....—,\\
Amphetamine-like drugs l] Consider U
™ ~

other causes

Likely Unlikely

Amphetamines Oral contraceptives

- Tryptophan Estrogen

Methamphetamines Cigarette smoking
Drugs
Toxins

N——— . Other (group 5?) '

Family history; consider genetic studies

Idiopathic or Heritable PAH
(expert centers only)




¥
CTEPH I|kely ' RHC

CT angiography, RHC plus PA PAPm 225 mmHg, PAWP
(PEA expert center) €15 mmHg, PVR >3 WU

-
P

S

JI

Prevalenza minima pari allo ,( Contr )
0.467% anche nellera HAART
(sitbon et al. Am J Respir Crit Care Med

other causes

2008)

P 3
[ Schistosomiasis |

/‘\\\‘: -\_\\-

il ™.

> {_ Other (group 5?) :?'

\-‘

-

. [’ Family history; consider genetic studies
" (expert centers only)




{ ¥
CTEPH likely | RHC

CT angiography, RHC plus PA PAPm 225 mmHg, PAWP
(PEA expert center) <15 mmHg, PVR >3 WU

JI

Updated Clinical Classification of Pulmonary Arterial ) 3 _
Hypertension Associated With Congenital Heart l] Consider l
. other causes l

H e
Disease p

\\
1

1. Eisenmenger syndrome
Includes all large infra- and extra-cardiac defects which begin as systemic-to-
pulmonary shunts and progress with time to severe elevation of pulmonary
vascular resistance (PVR) and to reversal (pulmonary-to-systemic) or
bidirectional shunting; cyanosis, secondary erythrocytosis and multiple organ
involvement are usually present

. Left-to-right shunts
# Correctable}

+ Noncorrectable
Include moderate to large defects; PYR is mildly to moderately increased
systemic-to-pulmonary shunting is still prevalent, whereas cyanosis is not

>

a feature.
. Pulmonary arterial hypertension (PAH) with coincidental congenital heart disease

Marked elevation in PVYR in the presence of small cardiac defects, which

themselves do not account for the development of elevated PVR; the dinical

picture is very similar to idiopathic PAH. To close the defects in contraindicated. . Family history; consider genetic studies

. Post-operative PAH (expert centers only)
Congenital heart disease is repaired but PAH either persists immediately after

surgery or recurs/develops months or years after surgery in the absence of

significant postoperative hemodynamic lesions. The clinical phenotype is often

aggressive.




Ecografia dell'addome

Marker di funzionalita epatica

Sierologia per epatite virale lf e )
|mmunomed|a1'a other causes

Porto-
__ Pulmonary 4

.‘/ - . -\
l. Schlstosom|a5|s ]

Other (group 5'-’)

Family history; consider genetic studies
(expert centers only)




¥
CTEPH I|kely ' RHC
CT angiography, RHC plus PA PAPm 225 mmHg, PAWP

-
P

(PEA expert center) <15 mmHg, PVR >3 WU

S

Piu di 200 milioni di persone infette
Prevalenza di TAP nei pazienti con
malattia epatosplenica del 4.6%
(Ross 2002, Flguelr'edo 2003, ATS-Dias 2008)

Drugs
Toxins

f Other (group 5?)

\-‘

o

Family history; consider genetic studies
(expert centers only)




{ }
CTEPH likely | RHC

CT angiography, RHC plus PA PAPm 225 mmHg, PAWP
(PEA expert center) <15 mmHg, PVR >3 WU

JI

5. Pulmonary hypertension with undear multifactorial mechanisms Consider %
5.1 Hematologic disorders: chronic hemolytic anemia, myeloproliferative other causes ,U
disorders, splenectomy
5.2 Systemic disorders: sarcoidosis, pulmonary histiocytosis,
lymphangioleiomyomatosis
2.3 Metabolic disorders: glycogen storage disease, Gaucherdisease, thyroid disorders
5.4 Others: tumoral obstruction, fibrosing mediastinitis, chronic renal failure,
segmemtal PH

Schistosomiasis

Family history; consider genetic studies
(expert centers only)




Rare Lung Diseases
Ospedale San Giuseppe Experience (2001 - 2014)

Tot. 1076 pts

87 Oth (31 vascul)

129
PH

495
(325 UIP)

47

Hx

100 (
LAM

92 BOOP

126
Sarc



Right Heart Haemodynamic studies
Ospedale San Giuseppe Experience (2004- 2014)

Tot. 368 studies

39 CTEPH

185 ILD




v

diopathic or Heritable PAH l'—’{ ' (exgert centersgonly)

~20% dei pazienti con IAPH sporadica e il 70% dei
pazienti con HPAH

recettore di tipo 2 di un complesso eteromerico che
presenta come ligandi le bone morphogenetic proteins
(BMP), polipeptidi appartenenti alla famiglia del
transforming growth factor-

anticipazione genica

penetranza incompleta - ruolo dello screening?

Prevalenetemente in pz affetti da IAP e storia familiare
o personale di teleangectasia emorragica familiare
(malattia di Osler-Weber-Rendu).

Sh
/s



A Novel Channelopathy in Pulmonary
Arterial Hypertension

Lijiang Ma, M.D., Ph.D., Daniloc Reman-Campos, Ph.D., Eric D. Austin, M.D.
Mélanie Eyries, Ph.D., Kevin 5. Sampson, Ph.D., Florent Soubrier, M.D., Ph.D
Marine Germain, M.Sc., David-Alexandre Trégouét, Ph.D., Alain Borczuk
Frika Berman Rosenzweig, M.D., Barbara Girerd, Ph.D., Dav i, M.D.
Marc Humbert, M.D., Ph.D., James E. Loyd, M.D., Robert S. Kass, Ph.D
and Wendy K. Chung, M.D., Ph.D

6 mutazioni del gene
che codifica per un canale del
potassio presente nelle cellule
muscolari lisce delle arterie
polmonari riducendone l'attivita

Ruolo inoltre hel
rimodellamento vascolare e
nell'abnorme proliferazione
vascolare di questi pazienti




EIF2A K4 mutations cause pulmonary veno-occlusive
disease, a recessive form of pulmonary hypertension
Mélanie Eyries!-3, David Montani*-6, Barbara Girerd*-%, Claire Perret®7, Anne Leroy?2, Christine Lonjou®,

Nadjim Chelghoum?, Florence Coulet?3, Damien Bonnet®1?, Peter Dorfmiiller®11, Elie Fadel®12,
Olivier Sitbon*-%, Gérald Simonneau-%, David-Alexandre Tregouét®’, Marc Humbert*-¢ & Florent Soubrier!-3
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Figure 2 of t nutatio n patients with P

with fami ) =
shown in bol s on ft mut & pro e m,
and for splicing variants, the nucleotide changes are indicated. In the figure, amino acids are indicated by their one-letter abbreviations. aa, amino acid.

Mutazione recessiva del gene

( ) in forme sia familiari sia
sporadiche di MVOP (non ruolo ancora
chiaro nel rimodellamento vascolare)



Il 70-80% dei pazienti ¢ in classe funzionale (WHO-FC)
ITII-TV al momento della diagnosi

Functional class IV % of cohort

) REVEAL REVEAL REVEAL PHC MNIH FrRk
FCC MNIH .
24 mesi

33 mesi



La prognosi e correlata alla classe
funzionale

Advanced lung cancer

2.8 years median survival
(natural history)

FCIV 6 months

Advanced breast cancer

Idiopathic pulmonary fibrosis

2.6 years

| T T T T 1

0 1 2 3 B 5

» Early identification of PAH patients can help save lives

D'Alonzo et al. Ann Infernal Med 1991; Kato et al. Cancer 2001, Bjoraker etal. Am J Resp Cnf Care Mad 1998



e || | Evidence-based detection of pulmonary arterial
hypertension in systemic sclerosis: the DETECT study

Cut-off for Step 1 ) Gerry Coghlan,” Christopher P Denton,? Ekkehard Griinig,® Diana Bonderman,*

Step 1 " i
) ) ) (pre-defined sensitivity 97%) . . . "
Non-echocardiographic variables Oliver Distler,” Dinesh Khanna,® UIf Miiller-Ladner,” Janet E Pope,® Madelon C Vonk,”

EVC * Fl’re‘"de‘l“D"CO%"redmd Martin Doelberg, '° Harbajan Chadha-Boreham,'" Harald Heinzl, "
urrent ast telangiectasias 1 N N " .
P grectas! Daniel M Rosenberg,"' Vallerie V McLaughlin,® James R Seibold,* on behalf of the

Missing data Serum ACA
(n=52) " | Serum NTproBNP DETECT study group

Sensitivity

Serum urate

ECG: right axis deviation e

" . 7 =i B o

Total risk points > 3007 (79.5%, 89.8%)
(n=356) T T : :

82%

1-Specificity

No Yes

No referral to echocardiography . .
True A negatve (r50) | (%) | (1000 Con questo algoritmo il

False PAH negative (n=2)

Sensitivity

el humero "missed” dei casi di
s PAH e stato del 4% rispetto
e al 29% con l'approccio
Tkt | basato sul solo ecocardio
e delle linee guida ERS.

Yes

No referral to right heart
(n=198)

catheterisation
True PAH negative (n=68)
False PAH negative (n=1)

Right heart catheterisation
True PAH positive (n=69)
False PAH positive (n=129)




La metodica di screening di pazienti affetti da sclerosi
sistemica in assenza di segnhi e sintomi clinici di PH deve
prevedere un approccio a due fasi:

1) Inquadramento volto ad individuare la presenza di
teleangiectasie, anticorpi anti-centromero, test di
funzionalita polmonare e misura della DLCO
elettrocardiogramma e titolazione biomarkers (NT-
proBNP e acido urico)

2)Ecocardiografia e eventuale studio emodinamico (RHC)

nei pazienti con valori anormali sebbene vi siano pochi
dati per valori di DLCO > 60%



Prognosi migliore

MNo
Lenta
No
1L
Distanza maggiore (>500 m)®
Consumo massimo O, >15 mlminkg
Normali o quasi normali
Versamento pericardico assente
TAPSE" »2.0 am
PAD <8 mmHg
e IC = 2.5 Umin/m?

Survival (%)

Determinanti prognostici

videnza clinica di insufficienza ventricolare destra
Velocita di progressione dei sintomi
Sincope
CF-OMS
Tém
Test da sforzo cardiopolmonare
Livelli plasmatici BNP/NT-proBNP
Rilievi ecocardiografici®

Emodinamica

Prognosi peggiore

5l
Rapida
5l
[\

Distanza minore (<300 m)
Consumo massimo O, <12 mli/minkg
Molto elevati e in aumento
Versamento pericardico
TAPSEP <1.5cm
PAD =15 mmHg
e IC 2.0 /min/m?

Class Il & 1l
Class IV

300 600 900
Time (Days)




Prognosi migliore Determinanti prognostici Prognosi peggiore

MNo
Lenta
No
L
Distanza maggiore (>500 m)? Tem
Consumo massimo O, >15 mlminkg
Normali o quasi normali asina -
Versamento pericardico assente Rilievi ecocardiografici®
TAPSE® »2.0 am
PAD <8 mmHg
e IC = 2.5 Umin/m?

Evidenza clinica di insufficienza ventricolare destra 5l
Velocita di progressione dei sintomi Rapida
Sincope SI

v

Distanza minore (<300 m)
Test da sforzo cardiopolmonare Consumo massimo O, <12 mli/minkg

Molto elevati e in aumento
ersamento pericardico
TAPSEP <1.5cm

Emodinamica PAD =15 mmHg

e IC =2.0 Vmin/m2

Objective: to study long-term efficacy and safety of
macitentan in PAH using an event-driven trial design

Primary endpoint

Time to the first morbidity or mortality event up to end of
EM;': ﬁs}u " double-blind treatment

Cumulative Survival

Secondary endpoints
GMW < 380 m

6-minute walk distance (6MWD) at Month 6
p=0.0014 (n=78)
WHO functional class (FC) at Month 6

12 24 Time to death due to PAH or hospitalization for PAH

Months All-cause mortality

Safety and tolerability



Prognosi migliore Determinanti prognostici Prognosi peggiore

No Evidenza clinica di insufficienza ventricolare destra 5l
Lenta Velocita di progressione dei sintomi Rapida
No Sincope 51
1L CF-OMS [\
Distanza maggiore (>500 m)? Tém Distanza minore (<300 m)
Consumo massimo O, >15 mlminkg Test da sforzo cardiopolmonare Consumo massimo O, <12 mli/minkg
Normali o quasi normali Livelli plasmatici BNP/NT-proBNP Molto elevati e in aumento

Versamento pericardico assente Rinev! ecocarﬂir::gra*ici” Versamento pericardico

TAPSE" »2.0 am TAPSEP <1.5cm
PAD <8 mmHg Emodinamica PAD =15 mmHg
e IC= 2.5 Imin/m? e IC 2.0 /min/m?

Lo scompenso ventricolare destro rappresenta la principale causa di
morte nella IAP e i livelli di correlano con la severita
della disfunzione del VD ( ).

Baseline BNP Follow-up BNP
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Prognosi migliore Determinanti prognostici Prognosi peggiore

No Evidenza clinica di insufficienza ventricolare destra 51
Lenta Velocita di progressione dei sintomi Rapida
No Sincope 51
1L CF-OMS [\
Distanza maggiore (>500 m)? Tém Distanza minore (<300 m)
Consumo massimo O, >15 mlminkg Test da sforzo cardiopolmonare Consumo massimo O, <12 mli/minkg
Normali o quasi normali Livelli plasmatici BNP/NT-proBNP Molto elevati e in aumento
Versamento pericardico assente Rilievi ecocardiografici® Versamento pericardico
TAPSE" »2.0 am TAPSEP <1.5cm
PAD <8 mmHg Emodinamica PAD =15 mmHg
e IC= 2.5 Imin/m? e IC 2.0 /min/m?

Lo scompenso ventricolare destro rappresenta la principale causa di
morte nella IAP e i livelli di correlano con la severita

della disfunzione del VD ( ).

marker di alterato metabolismo ossidativo legato
all'ischemia dei tessuti periferici > elevati valori correlati a prognosi
sfavorevole ( ).

marker specifici validati di danno miocardico
(indicatori prognostici nelle SCA e nella TEP) - valore prognostico?

( ).



Prognosi migliore

Determinanti prognostici Prognosi peggiore

MNo
Lenta
No
1L
Distanza maggiore (>500 m)?
Consumo massimo O, >15 mlminkg
Normali o quasi normali
Versamento pericardico assente
TAPSE" »2.0 am
PAD <8 mmHg
e IC = 2.5 Umin/m?

>

Overall cohort
1.00

Evidenza clinica di insufficienza ventricolare destra 5l
Velocita di progressione dei sintomi Rapida
Sincope 51
CF-OMS [\
Tém Distanza minore (<300 m)
Test da sforzo cardiopolmonare Consumo massimo O, <12 mli/minkg
Livelli plasmatici BNP/NT-proBNP Molto elevati e in aumento
Versamento pericardico
TAPSEP <1.5cm
Emodinamica PAD =15 mmHg
e IC 2.0 /min/m?

PAH only
1.00 TAPSE = 1.8 cm
|

Probability of survival

Log rank X° 10.0
P-value=0.002

L— TAPSE = 1.8 cm

Probability of survival

Log rank X% 6.8
P-value=0.009

T
12

Months




