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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. 

 Non ci sono ancora sufficienti dati per introdurre il 
termine di IP “borderline” per i pazienti con PAPm tra 21 e 
24 mmHg. 

 La definizione di IP da sforzo basata sul riscontro di 
valori di PAP media >30 mmHg al cateterismo cardiaco 
destro non è confermata dai dati pubblicati. 

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. 



(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 



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

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

ECOCARDIOGRAFIA 

ΔP = 4 x V² 

PAPs = (4 x V²) + PAD 

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


Mukerjee D et al. 
Rheumatology 

2004;43:461-466 

 
Echo TG                   Sensitivity    Specificity   PPV  NPV 
threshold (mmHg)       (%)   (%)          (%)   (%) 
 
< 30 vs  30                    88                42     73    57 
< 35 vs  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 l’impegno 
emodinamico dell’IAP (l’ecografia non consente valutazioni 
di CI e PVR) 
 

  La severità della malattia può 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 
movimento paradosso del SIV 
diametro arteria polmonare 
ipocinesia ventricolo destro 
versamento pericardico 

ECOCARDIOGRAFIA 



Escursione 
dell’anello 

tricuspidale come 
indice di funzione 

sistolica del 
ventricolo destro 

(TAPSE) 

si ottiene posizionando 
il cursore M-mode sulla 

porzione laterale 
dell’anello tricuspidale: 

questo movimento 
riflette l’accorciamento 

apice-base del VD in 
sistole.  



G Ital Cardiol 2010; 11 (10 Suppl 2): e46-e93 





 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.  

ECG 



 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 dx.  
 Consente di escludere ragionevolmente la presenza di 
patologie polmonari. 

RX TORACE 



 diagnosi di malattie interstiziale e enfisema 
 

 MVOP/ emangiomatosi capillare polmonare 

TC TORACE HR 

Resten et al.AJR 2004  



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

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

 
 Pazienti affetti da IAP: pO2 normale oppure solo 
lievemente ridotta, pCO2 tende ad essere ridotta per 
effetto dell’iperventilazione alveolare.  

 
In presenza di un sospetto clinico di sindrome delle apnee 
ostruttive o di ipopnea notturna, è indicata l’esecuzione della 
saturimetria notturna o della polisonnografia. 

PFR ed EMOGAS 



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.  

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 più appropriato di disfunzione 

ventricolare destra nel follow-up dei pazienti 
affetti da IAP 

Torbicki. Eur Heart J 2007 
Marcus. J Am Coll Cardiol 2008 

surrogato del CCdx soprattutto 
per finalità di follow-up? 





 Identificare pz affetti da CPCTE con lesioni ostruttive 
potenzialmente trattabili chirurgicamente (PEA). 
 
 Rappresenta la metodica di elezione per lo screening del 
CPCTE in quanto è caratterizzata da una maggiore 
sensibilità rispetto alla TC (Tunariu et al. J Nucl Med 2007).  
 
 Una scintigrafia perfusionale/ventilatoria normale o a 
bassa probabilità permette effettivamente di escludere la 
diagnosi di CPCTE con una sensibilità del 90-100% e con una 
specificità del 94-100%. 

SCINTIGRAFIA POLMONARE V/P 

Saleemi, PVRI Review 2009 1:129-34.  





Cateterismo destro 





Autoimmunità (fino al 40% dei 
pz affetti da IAPI presenta 
positività agli ANA, in genere 
a basso titolo) 





Prevalenza minima pari allo 
0.46% anche nell’era HAART 
(Sitbon et al. Am J Respir Crit Care Med 

2008) 





Ecografia dell’addome 

Marker di funzionalità epatica 

Sierologia per epatite virale e 
immunomediata 



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) 





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

 
Tot. 1076 pts 

IIP
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Hx 
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PH 
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Sarc 
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 Right Heart Haemodynamic studies 
Ospedale San Giuseppe Experience (2004- 2014) 

 
Tot. 368 studies 

1
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69   PAH 

185 ILD 

63 PH 

39 CTEPH 

12 
CHD 



BMPR2:  

 ~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? 
 
ALK1, ENG: 
 Prevalenetemente in pz affetti da IAP e storia familiare 
o personale di teleangectasia emorragica familiare 
(malattia di Osler-Weber-Rendu). 
SMAD9, CAV1 



 6 mutazioni del gene KCNK3 
che codifica per un canale del 
potassio presente nelle cellule 
muscolari lisce delle arterie 
polmonari riducendone l’attività 

 Ruolo inoltre nel 
rimodellamento vascolare e 
nell’abnorme proliferazione 
vascolare di questi pazienti  

N Engl J Med 2013; 369(4): 351-361 



Nature Genetics 2014; 46: 65-69 

Mutazione recessiva del gene  EIF2AK4 
(GCN2) in forme sia familiari sia 
sporadiche di MVOP (non ruolo ancora 
chiaro nel rimodellamento vascolare) 



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

DIAGNOSI PRECOCE 

24 mesi 33 mesi 





. 

SCREENING DEI PAZIENTI AFFETTI DA SSc 

Con questo algoritmo il 
numero “missed” dei casi di 
PAH è stato del 4% rispetto 

al 29% con l’approccio 
basato sul solo ecocardio 

delle linee guida ERS.  



SCREENING DEI PAZIENTI AFFETTI DA SSc 

La metodica di screening di pazienti affetti da sclerosi 
sistemica in assenza di segni 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 
funzionalità 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% 

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



VALUTAZIONE DELLA SEVERITA’ DI MALATTIA 



Sitbon et al, JACC 2002 

VALUTAZIONE DELLA SEVERITA’ DI MALATTIA 

SERAPHIN STUDY 



 Lo scompenso ventricolare destro rappresenta la principale causa di 
morte nella IAP e i livelli di BNP/NT-proBNP correlano con la severità 
della disfunzione del VD (Nagaya N et al. Circulation 2000; 102: 865-70). 

VALUTAZIONE DELLA SEVERITA’ DI MALATTIA 



VALUTAZIONE DELLA SEVERITA’ DI MALATTIA 

ACIDO URICO: marker di alterato metabolismo ossidativo legato 
all’ischemia dei tessuti periferici  elevati valori correlati a prognosi 
sfavorevole (Voelkel MA et al. Chest 2000). 

 
TROPONINA T e I: marker specifici validati di danno miocardico 
(indicatori prognostici nelle SCA e nella TEP)  valore prognostico? 
(Torbicki A et al.Circulation 2003). 

 Lo scompenso ventricolare destro rappresenta la principale causa di 
morte nella IAP e i livelli di BNP/NT-proBNP correlano con la severità 
della disfunzione del VD (Nagaya N et al. Circulation 2000; 102: 865-70). 



VALUTAZIONE DELLA SEVERITA’ DI MALATTIA 

PR Forfia, AJRCCM 2006 


