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Pressione arteria polmonare media (mPAP) > 20 mmHg
In condizione di riposo

Misurata mediante cateterismo cardiaco destro

Ipertensione polmonare

PROFILO EMODINAMICO

Precapillare
PAWP ≤15 mmHg   •   PVR >2 WU

Postcapillare isolata
PAWP >15 mmHg   •   PVR ≤2 WU

Postcapillare combinata
PAWP >15 mmHg   •   PVR >2 WU

Dispnea, fatigue, 
palpitazioni, emottisi, 

sincope

Humbert M, et al ESC/ERS Scientific Document Group. 2022 ESC/ERS Guidelines for the diagnosis and treatment of 
pulmonary hypertension. Eur Heart J. 2022



Ipertensione polmonare e talassemia

Continuità di sintomi e manifestazioni

Dispnea, tachicardia, fatigue
Segni ecografici

Khaled M. Musallam, et al Non-transfusion-dependent thalassemias. Haematologica 2013
Fraidenburg DR, Machado RF. Pulmonary hypertension associated with thalassemia syndromes. Ann N Y Acad Sci. 2016



Obiettivo dello studio



Metodi



Risultati



48 pazienti: 43 β talassemia non trasfusione dipendente 

5  Malattia da HbH

Caratteristiche demografiche e cliniche all’arruolamento

Donne 18/48 

(37.5%)

Età mediana
45 anni (range 25-72) 

Emoglobina, g/dL, merdiana (range) 9.75 (5.9-12.5)

HbF %, mediana (range) 12.95 (0.9-97.5)

Globuli rossi, 109/L, mediana (range) 4.75 (3.5-6.2)

Piastrine, 106/L, mediana (range) 247 (71-788)

Reticolociti, 106/L, mediana (range) 141 (38-999)  

LDH, U/I, 109/L, mediana (range) 261 (165-535)

Bilirubina totale 109/L, mediana (range) 2.01(0.33-2.09)

Bilirubina diretta, 109/L, mediana (range) 0.5 (0.27-2.09)

Ferritina sierica, μg/L, mediana (range) 484.5 (16-3244)

T2* Cardiaco ms, mediana (range) 37 (25-77.18)

LIC mg Fe/g dw, mediana (range) 3.02(1.04-21.29)



Prevalenza di PH 
12,5% 

(6/48 pazienti; 
IC 95%: 4,7–25,2%)



No PH PH

Età, anni, mediana (range) 44 (25-66) 54 (45-72)

Emoglobina, g/dL, mediana (range) 9.9 (5.9-12.5) 9.7 (8.1-10.4)

HbF %, mediana (range) 7.9 (0.9-95.9) 29.9 (0.9-97.5)

Globuli rossi, 109/L, mediana (range) 4.75 (3.5-6.2) 4.42 (3.67-5.47)

Piastrine, 106/L, mediana (range) 240 (71-748) 329 (101-788)

Reticolociti, 106/L, mediana (range) 143 (42-999) 118 (38-801)

LDH, U/I, 109/L, mediana (range) 255 (165-520) 274 (177-504)

Bilirubina totale 109/L, mediana (range) 2.04 (0.33-4.12) 1.57 (0.42-4.31)

Bilirubina diretta, 109/L, mediana (range) 0.5 (0.27-3.2) 0.79 (0.38-1.2)

Ferritina sierica, μg/L, mediana (range) 431 (4-3244) 396 (159-1816)

T2* Cardiaco ms, mediana (range) 40.15 (26-98) 34 (7.8-39.65)

LIC mg Fe/g dw, mediana (range) 2.64 (0.87-19.7) 3.99 (1.31-6.1)

I pazienti affetti da ipertensione polmonare sono più anziani e con un profilo clinico più complesso



CPET
Il test da sforzo cardiopolmonare (CPET) misura il consumo di ossigeno 

(VO₂), la produzione di CO₂ e la ventilazione durante l'esercizio 
incrementale, valutando la risposta integrata di cuore, polmoni e muscoli.

Traccia ECG

Misurazione 
gas inspirati e 

espirati 

Risposta 
metabolica 
all’esercizio

Scala di 
Borg

48 pazienti hanno eseguito il test

La soglia anaerobica è stata identificata in tutti i soggetti 

eccetto due



Il polso dell’O2 a riposo (VO2/HR) raggiunge il plateau 
precocemente nei soggetti con PH

Insufficienza cronotropa e limitazione 
cardiogena

VALUTAZIONE IN BASE ALLA CATEGORIA DI RISCHIO – FLOW CHART ESC

Il VO2 max è significativamente inferiore nei 

pazienti con PH, ma la differenza si perde nel 

confronto delle percentuali rispetto al valore 

predetto. 



CPET, tramite i parametri di efficienza ventilatoria, permette di individuare stratificare il rischio di 

ipertensione polmonare e di diagnosticare correttamente i pazienti con rischio elevato

VALUTAZIONE CON CPET COME STRATIFICATORE DI RISCHIO

6/6 pazienti 
diagnosticati con 

ipertensione 
polmonare



NT- proBNP

I valori di proBNP differiscono significativamente tra i pazienti affetti da ipertensione polmonare e quelli 

non affetti. 

La differenza si mantiene anche stratificando, grazie a CPET,  la popolazione per rischio di PH

NT-proBNP 97.2 ± 106.8 171.5 ± 226 283.2 ± 140.6 P 0.005NT-proBNP 92.09 ± 99.76 449.9 ± 442.2 P 0.005



• L’ipertensione polmonare si conferma una frequente complicanza dei pazienti affetti da

talassemia non trasfusione dipendente

• Il solo ecocardiogramma porta senz’altro a sovrastimare la patologia, con la sola ecografia

avremmo dovuto effettuare il cateterismo in ben 17 pazienti su 48, ovvero il 35% del totale.

• Il CPET potrebbe essere un importante strumento per rilevare precocemente i soggetti a

rischio di sviluppo di ipertensione polmonare,

• Il ProBNP si è rivelato uno strumento importante nell’identificare i soggetti a rischio di

sviluppo di ipertensione polmonare

Conclusioni
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