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Ipertensione Arteriosa Polmonare (IAP)Ipertensione Arteriosa Polmonare (IAP)
e Cuore Polmonare Cronico (CPC) e Cuore Polmonare Cronico (CPC) 

Circolo polmonare:Circolo polmonare:
sistema sistema ““capacitivocapacitivo”” a bassa pressione e basse resistenzea bassa pressione e basse resistenze

•• Pareti sottili con scarsa muscolatura:Pareti sottili con scarsa muscolatura:
-- arteriolearteriole muscolari (diam 100muscolari (diam 100--1000 1000 μμ))

-- arteriolearteriole non muscolari (diam < 100 non muscolari (diam < 100 μμ))

[ [ pericitipericiti:: cellule precorritrici di cellule muscolari se attivate da mediacellule precorritrici di cellule muscolari se attivate da mediatori tori 
provenienti da lesioni epiteliali ]provenienti da lesioni epiteliali ]

•• AttivitAttivitàà vasomotoriavasomotoria (modesta) [ Vasocostrizione: recettori (modesta) [ Vasocostrizione: recettori αα1, 1, αα2, 2, ββ -- adradr. ]. ]
[ Vasodilatazione: recettori [ Vasodilatazione: recettori colinergicicolinergici ]]

•• ReattivitReattivitàà vascolare polmonare:vascolare polmonare: variabile tra individui (genetica) e correlatavariabile tra individui (genetica) e correlata
al grado di al grado di muscolarizzazionemuscolarizzazione delle delle arteriolearteriole



Cateterismo destroCateterismo destro

PAPPAP Normale Normale AllarmeAllarme IAPIAP

Riposo :Riposo : << 15 mmHg15 mmHg 15 15 -- 20 mmHg20 mmHg > 20 mmHg> 20 mmHg
Sforzo :Sforzo : << 20 mmHg20 mmHg 20 20 -- 30 mmHg30 mmHg > 30 mmHg> 30 mmHg
[  per sforzi con aumento della portata cardiaca pari almeno a 3[  per sforzi con aumento della portata cardiaca pari almeno a 3 volte quella di riposo ]volte quella di riposo ]

2525 VDVD VSVS 120120

44 ADAD ASAS 55

PWP:     10PWP:     10
(catetere incuneato)(catetere incuneato)

88

3030

1010

PAP: 25 PAP: 25 -- 8 mmHg8 mmHg PAS: 120 PAS: 120 -- 80 mmHg80 mmHg

PAP: 10 mmHg (aumenta con lPAP: 10 mmHg (aumenta con l’’etetàà))



[ OMS 1998 ]





Cuore Polmonare Cronico (CPC) e Cuore Polmonare Cronico (CPC) e 
Ipertensione Arteriosa Polmonare Precapillare (Ipertensione Arteriosa Polmonare Precapillare (IAPpIAPp))

DefinizioniDefinizioni

•• CPC:CPC: Ipertrofia Ventricolare Destra (IVD) e successiva dilatazione Ipertrofia Ventricolare Destra (IVD) e successiva dilatazione 

con scompenso con scompenso congestiziocongestizio secondaria a malattie che alterano la secondaria a malattie che alterano la 

funzione e/o la struttura del polmonefunzione e/o la struttura del polmone

[ esclusione di alterazioni polmonari da cardiopatie primitive d[ esclusione di alterazioni polmonari da cardiopatie primitive del el 

cuore sinistro o da cardiopatie congenite ]cuore sinistro o da cardiopatie congenite ]

•• IAPpIAPp: : aumento della PAP (> 15 mmHg) come fase iniziale che aumento della PAP (> 15 mmHg) come fase iniziale che 

prelude allprelude all’’ IVD per aumento delle resistenze vascolari da IVD per aumento delle resistenze vascolari da 

vasocostrizione (vasocostrizione (ipossicaipossica) o da riduzione/alterazione del letto ) o da riduzione/alterazione del letto 

vascolare vascolare arterioloarteriolo--capillarecapillare per patologie polmonari o comunque per patologie polmonari o comunque 

non cardiache primitivenon cardiache primitive





Eziopatogenesi della Eziopatogenesi della IAPpIAPp e del CPCe del CPC

Ipoventilazione alveolare e/o alterazioni VA/Q e/o del DLOIpoventilazione alveolare e/o alterazioni VA/Q e/o del DLO2 2 

(con eventuale amputazione (con eventuale amputazione anatamicaanatamica o funzionale del letto vascolare)o funzionale del letto vascolare)

•• BPCO:BPCO: [[incidenza di CPC 15incidenza di CPC 15--40% (7040% (70--80% dei casi di IAP/CPC sono BPCO)]80% dei casi di IAP/CPC sono BPCO)]

•• Fibrosi polmonare diffusa:   Fibrosi polmonare diffusa:   TBC, Sarcoidosi, Pneumoconiosi, Fibrosi TBC, Sarcoidosi, Pneumoconiosi, Fibrosi 
idiopaticaidiopatica, , CollagenopatieCollagenopatie, Infiltrazioni , Infiltrazioni 
neoplasticheneoplastiche

•• Patologie gabbia toracica:     Patologie gabbia toracica:     Malattie Malattie neuromuscolarineuromuscolari avanzate, avanzate, 
CifoscoliosiCifoscoliosi, , FibrotoraceFibrotorace, Obesit, Obesitàà
marcatamarcata

•• Malattie del sistema vascolare: Malattie del sistema vascolare: TromboembolieTromboembolie ricorrenti, Arteriti ricorrenti, Arteriti 
primitiveprimitive



Eziopatogenesi della Eziopatogenesi della IAPpIAPp e del CPCe del CPC

Azione dellAzione dell’’ Ipossia/Ipossiemia quale stimolo di Vasocostrizione Ipossia/Ipossiemia quale stimolo di Vasocostrizione 

e e MuscolarizzazioneMuscolarizzazione arteriolarearteriolare::

-- azione diretta sulle azione diretta sulle fibrocellulefibrocellule muscolari e sui muscolari e sui pericitipericiti

(insieme a pH  , PaCO(insieme a pH  , PaCO2   2   ))

-- mediatori: istamina mastocitaria, catecolamine, serotonina, mediatori: istamina mastocitaria, catecolamine, serotonina, 

mancata inibizione mancata inibizione angiotensinaangiotensina, prostaglandine, prostaglandine

-- lesioni lesioni endotelialiendoteliali ((endotelineendoteline) con perdita inibizione sui ) con perdita inibizione sui pericitipericiti

-- ridotta produzione di Ossido Nitrico (NO) (ridotta produzione di Ossido Nitrico (NO) (vasodilatarorevasodilatarore) per ) per 

deficit di NO deficit di NO sintetasisintetasi che utilizza come substrato oltre che utilizza come substrato oltre 

allall’’argininaarginina anche lanche l’’ossigenoossigeno



Anatomia Patologica della Anatomia Patologica della IAPpIAPp e del CPCe del CPC

•• Alterazioni Alterazioni anatomopatologicheanatomopatologiche::

-- vasocostrizione vasocostrizione ipossicaipossica, ispessimento intimale e della tonaca media  , ispessimento intimale e della tonaca media  

per iperplasia e ipertrofia delle per iperplasia e ipertrofia delle fibrocellulefibrocellule muscolari  e  per muscolari  e  per 

neomuscolarizzazioneneomuscolarizzazione delle delle arteriolearteriole non muscolari, fibrosi avventizianon muscolari, fibrosi avventizia

-- dilatazione tronco polmonare e grosse arterie, riduzione numerodilatazione tronco polmonare e grosse arterie, riduzione numero ee

calibro dei calibro dei piccoli vasipiccoli vasi

-- ipertrofia e dilatazione Ventricolo Dx e Atrio Dx ipertrofia e dilatazione Ventricolo Dx e Atrio Dx 





Sezione istologica di Sezione istologica di arteriolearteriole ““muscolarizzatemuscolarizzate”” in corso in corso 
di di IAPpIAPp



Diagnosi di Diagnosi di IAPpIAPp

•• Diagnosi certa:Diagnosi certa: Aumento della PAP con cateterismo destroAumento della PAP con cateterismo destro
e PWP normalee PWP normale

PAPPAP Normale Normale AllarmeAllarme IAPpIAPp

Riposo :Riposo : << 15 mmHg15 mmHg 15 15 -- 20 mmHg20 mmHg > 20 mmHg> 20 mmHg
Sforzo :Sforzo : << 20 mmHg20 mmHg 20 20 -- 30 mmHg30 mmHg > 30 mmHg> 30 mmHg
[  per sforzi con aumento della portata cardiaca pari almeno a 3[  per sforzi con aumento della portata cardiaca pari almeno a 3 volte quella di riposo ]volte quella di riposo ]

2525 VDVD VSVS 120120

44 ADAD ASAS 55

PWP:     10PWP:     10
(catetere incuneato)(catetere incuneato)

PWP aumentato=PWP aumentato=
aumento PTDVSaumento PTDVS
(stenosi (stenosi mitralicamitralica))

88

3030

1010

PAP: 25 PAP: 25 -- 8 mmHg8 mmHg PAS: 120 PAS: 120 -- 80 mmHg80 mmHg

PAP: 10 mmHg (aumenta con lPAP: 10 mmHg (aumenta con l’’etetàà))



Diagnosi di IAPDiagnosi di IAP

•• Diagnosi clinica difficile:Diagnosi clinica difficile:

(sintomi e segni non specifici correlati alla patologia di (sintomi e segni non specifici correlati alla patologia di base)base)

-- dispnea da sforzo e a riposto (sintomo costante)dispnea da sforzo e a riposto (sintomo costante)

-- ipossiemia e cianosi ipossiemia e cianosi 

-- sincope durante sforzo da inadeguata portatasincope durante sforzo da inadeguata portata

-- dolore dolore pseudoanginosopseudoanginoso da da ipoperfusioneipoperfusione del Ventricolo Dx ipertroficodel Ventricolo Dx ipertrofico

-- emottisi da rottura microaneurismi capillariemottisi da rottura microaneurismi capillari

-- paralisi corda vocale Sn (compressione nervo laringeo da parte paralisi corda vocale Sn (compressione nervo laringeo da parte 

delldell’’arteria polmonare arteria polmonare ectasicaectasica))

-- pulsazioni giugulari ed epigastriche pulsazioni giugulari ed epigastriche 

-- aumento 2aumento 2°° tono cardiaco sulla polmonaretono cardiaco sulla polmonare



•• Nessun test possiede una Nessun test possiede una predittivitpredittivitàà soddisfacentesoddisfacente

ECGECG (segni poco specifici e non precoci indicativi di IVD) [ almeno(segni poco specifici e non precoci indicativi di IVD) [ almeno 2 positivi ]2 positivi ]
•• Deviazione assiale Dx Deviazione assiale Dx >> 9090°°;; T negativa in V1,V2, V3 T negativa in V1,V2, V3 
•• Onda P > 2.5 mm [ P polmonare ] in D2,D3, Onda P > 2.5 mm [ P polmonare ] in D2,D3, aVFaVF (P > 20% del QRS in D2)(P > 20% del QRS in D2)

•• R  dominante in V1 R  dominante in V1 ( >5 mm)( >5 mm) , , aVRaVR ( >3 mm)( >3 mm) S dominante in V5S dominante in V5

EcocardiogrammaEcocardiogramma bidimensionale bidimensionale (metodo utile anche per il VS)(metodo utile anche per il VS)
•• valutazione movimenti valvola polmonare, dimensioni cavitvalutazione movimenti valvola polmonare, dimensioni cavitàà e spessore  paretie spessore  pareti

EcodopplerEcodoppler studio dei flussi cardiaci e dellstudio dei flussi cardiaci e dell’’arteria polmonarearteria polmonare

Diagnostica per immagini:Diagnostica per immagini:
Rx: distanza Rx: distanza transilaretransilare (indice: >35% diametro torace)(indice: >35% diametro torace)

TAC: diametri e spessoriTAC: diametri e spessori
Scintigrafia perfusoria: Scintigrafia perfusoria: nellnell IAPpIAPp si ha buona perfusione anche degli apicisi ha buona perfusione anche degli apici

Diagnosi di IAP (Valutazione non invasiva 1)Diagnosi di IAP (Valutazione non invasiva 1)



Radiografia del torace in corso di IAP Radiografia del torace in corso di IAP 



AngiopneumografiaAngiopneumografia in corso di IAP in corso di IAP 



SPECT in corso di SPECT in corso di IAPpIAPp
((redistribuzioneredistribuzione craniale della perfusione)craniale della perfusione)



Scintigrafia con Tecnezio 99 in corso di Scintigrafia con Tecnezio 99 in corso di IAPpIAPp
(ipertrofia VD)(ipertrofia VD)



CPC nelle BPCOCPC nelle BPCO

-- ipossiaipossia
-- compressione dei vasicompressione dei vasi
-- tromboembolietromboembolie da aumentoda aumento

ematocrito (ematocrito (poliglobuliapoliglobulia))

-- FEV1, TLCO, PaO2, PaCO2FEV1, TLCO, PaO2, PaCO2
-- Test da sforzo (VO2maxTest da sforzo (VO2max-- AT)AT)

Scompenso Scompenso congestiziocongestizio
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