IPERTENSIONE ARTERIOSA POLMONARE

L'ipertensione polmonare
(IP) &€ una condizione
fisiopatologica caratterizzata
da un aumento della
pressione polmonare
(mPAP>20 mmHg) che puo
essere presente in diverse
condizioni cliniche.

L'IAP & una patologia rara, rappresenta, infatti,
solo il 3,5% dei casi di IP riscontrabili nella pratica
clinica; |'incidenza stimata e di circa 2.4 casi/milione
di abitanti adulti/anno, mentre la prevalenza minima
pari a15/milione di abitanti adulti con una netta

prevalenza del genere femminile
(rapporto femmine/maschi circa 2/1).

Come detto in precedenza L'IAP
include tutte quelle condizioni
patologiche in cui 'aumento

della pressione polmonare

¢ legato ad una patologia intrinseca

della struttura dei vasi arteriosi polmonari.

Ad esempio, nel gruppo clinico 2 |'ipertensione polmonare
€ conseguenza di patologie del cuore sinistro (malattie

valvolari mitraliche, scompenso cardiaco...);
nel gruppo 3 di patologie del parenchima polmonare
(BPCO, fibrosi polmonare...);
nel gruppo 4 della malattia tromboembolica polmonare.

Le alterazioni istopatologiche
riguardano soprattutto le arterie
di piccolo e medio calibro
chevanno incontro a ipertrofia
della tonaca media, fibrosi

della tonacaintima,
ispessimento della tonaca
avventizia con infiltrati
infiammatori e formazione
dilesioni endoluminali complesse
definite lesioni plessiformi.
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Nell'lAP sono infatti implicate disfunzioni
endoteliali, disregolazione dei processi
inflammatori e mutazioni genetiche

che determinano alterazioni strutturali
dirette dei vasi arteriosi polmonari.

Concorrono a causare queste profonde
alterazioni strutturali diversi
meccanismi quali la disregolazione
della funzione endoteliale

e I'alterazione dei processi
antinflammatori e riparativi.



J&dJ

IPERTENSIONE ARTERIOSA POLMONARE .
Medical Cloud

Dal punto di vista fisiopatologico,
il rimodellamento dei vasi polmonari
determina un aumento delle resistenze *
vascolari polmonari con conseguente

aumento della pressione polmonare media. Come diretta conseguenza delle alterazioni
sopra citate i sintomi descritti dal paziente

Se in un primo momento il ventricolo destro saranno: dispnea da sforzo, astenia, O

riesce ad adattarsi all’'aumento persistente angina, sincope e pre sincope

e progressivo delle resistenze vascolari fino ad arrivare ai segni e sintomi

polmonari e della pressione polmonare dello scompenso cardiaco

sviluppando ipertrofia parietale e dilatazione,  destro avanzato (edemi declivi,

con il tempo i meccanismi di adattamento turgore delle giugulari,

falliscono e il ventricolo destro diventa congestione epatica
. sempre piu dilatato e ipocinetico. e versamento pleurico).

L’'IAP pu6 presentarsi in forma isolata (ipertensione polmonare idiopatica ed ereditaria) *
oppure come patologia associata ad altre condizioni cliniche (malattie del tessuto
connettivo, cardiopatie congenite, ipertensione portale, infezione da HIV,
anemie emolitiche croniche).

Non esistono dei meccanismi fisiopatologici chiari che possano
spiegare |’associazione tra queste patologie e I'lAP; tuttavia,
si tratta di patologie con aumentato rischio di sviluppo di IAP
con cui condividono le stesse alterazioni morfostrutturali vascolari.

ﬂ Ne consegue che per i pazienti affetti da queste patologie
+ associate, come per esempio i pazienti sclerodermici,
é indicato lo screening ecocardiografico annuale
per l'identificazione precoce della IAP.

Se alla valutazione ecocardiografica sussiste
una probabilita intermedia o altadi IP,
allora & necessario proseguire con l'iter
diagnostico cercando le forme pil frequenti
diipertensione polmonare (gruppo clinico 2, 3 e 4)
con esami dedicati e specifici (spirometria, TC torace
con e senza mdc, scintigrafia ventilo/perfusoria).

L’ecocardiogramma & I'esame non invasivo
di primo livello a cui sottoporre il paziente
con sospetto clinico di IP.

La diagnosi definitiva di IAP necessita
dell’esecuzione del cateterismo cardiaco
destro il quale, oltre a confermare o smentire
la diagnosi di IAP, fornisce dati preziosi
per definire il profilo di rischio del paziente
necessario per decidere la strategia
terapeutica pil efficace.
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