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Cardiomiopatia ipertrofica con fisiopatologia restrittiva:
c’è un ruolo per il test cardiopolmonare?
Noi leggiamo con grande interesse l’articolo di Tomberli et al.1,
riportante un caso di cardiomiopatia ipertrofica con sintomi re-
frattari alle terapie convenzionali. Gli autori descrivono con pre-
cisione la diagnostica strumentale e le scelte terapeutiche. Ab-
biamo confrontato questo iter diagnostico con il nostro perso-
nale approccio alla suddetta patologia, che prevede anche il ri-
corso al test cardiopolmonare per determinare il grado di se-
verità della riduzione della capacità funzionale, espressa princi-
palmente come consumo di ossigeno di picco non solo come
valore assoluto, ma soprattutto come percentuale del predet-
to. In un recente passato questo ci è stato utile per individuare
pazienti con la suddetta cardiomiopatia, candidabili al trapian-
to o all’assistenza ventricolare sinistra. Il ricorso a questo di-
spositivo (pompe assiali a flusso continuo) e/o al trapianto car-
diaco nelle cardiomiopatie ipertrofiche è stato documentato
con buoni risultati2,3. Vorremmo un commento degli autori sul-
l’utilizzo del test cardiopolmonare e sul ricorso al trapianto car-
diaco o all’assistenza ventricolare nei soggetti affetti da car-
diomiopatia ipertrofica.
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Risposta. Siamo grati al dr. Correale e collaboratori per l’inte-
resse dimostrato verso il nostro report, e concordiamo che i due
punti sollevati (utilizzo del test cardiorespiratorio e ruolo del tra-
pianto cardiaco o dei dispositivi di assistenza ventricolare [VAD]
nella cardiomiopatia ipertrofica [CMI]) siano di assoluto ed at-
tuale interesse in questi pazienti, anche se suffragati da evi-
denze limitate. 

Nella nostra paziente non è stato eseguito un test cardio-
respiratorio in quanto, storicamente, presso il nostro centro, è
stata data priorità all’ecocardiogramma da sforzo, per la valu-
tazione dei gradienti intraventricolari dinamici1,2. Sebbene sia
tecnicamente possibile eseguire simultaneamente ambedue i
tipi di valutazione, tale opzione non è risultata fattibile per mo-
tivi logistici. Nel caso in cui per la paziente non fosse stata pro-
ponibile una soluzione chirurgica alternativa, la priorità di un
test cardiorespiratorio con valutazione del massimo consumo

di ossigeno sarebbe stata indiscussa, in vista di una eventuale
messa in lista per trapianto cardiaco3. In generale, la valutazio-
ne della funzionalità cardiopolmonare rappresenta un elemen-
to estremamente utile nei pazienti con CMI; questo vale so-
prattutto nei casi in cui un declino della funzione sistolica nel
tempo e/o una fisiopatologia restrittiva facciano pensare ad una
progressione verso la cosiddetta fase “end-stage”4. 

Proprio quest’ultima situazione rappresenta l’indicazione
principe per il trapianto cardiaco e l’assistenza meccanica nel-
la CMI. Il ricorso a tali misure terapeutiche è raro in questi pa-
zienti (intorno all’1% delle coorti seguite presso i principali cen-
tri di riferimento), per il decorso generalmente favorevole del-
la malattia4. Nel limitato sottogruppo di candidati, esistono inol-
tre diversi problemi di tipo tecnico che ne possono limitare l’ef-
fettivo impiego. Nel caso del trapianto cardiaco, il timing nella
CMI end-stage è reso problematico dal fatto che si osserva
spesso un passaggio repentino da una fase di relativo com-
penso e di buona qualità di vita, a stadi di ipertensione polmo-
nare refrattaria in cui il trapianto diviene controindicato; la mes-
sa in lista e il work-up preparatorio devono pertanto essere
tempestivi. Nel caso dei VAD, sia come bridge che come desti-
nation therapy, un problema peculiare della CMI è rappresen-
tato dalle dimensioni normali o addirittura ridotte del ventrico-
lo sinistro, anche in end-stage conclamata, che rappresenta un
ostacolo a volte importante all’impianto e alla gestione dei di-
spositivi. Peraltro, la prognosi dei pazienti con CMI trattati me-
diante trapianto è senz’altro buona3, come segnalato dal dr.
Correale; e anche l’esperienza con i VAD, sebbene limitata, ap-
pare promettente. Di particolare interesse, anche se speculati-
va, la possibilità teorica di un recupero funzionale del ventrico-
lo sinistro in corso di terapia con VAD, come già descritto per
altre malattie primitive del miocardio5.
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