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STUDIO OSSERVAZIONALE

Diagnosi e terapia dell'ipertensione arteriosa polmonare
nelle Cardiologie italiane:
risultati dell'indagine conoscitiva INCIPIT2
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Background. Pulmonary arterial hypertension (PAH) is a rare clinical condition characterized by increased
pulmonary vascular resistance and premature death. It is necessary to activate a pathway from the screen-
ing of pulmonary hypertension to the diagnosis of PAH, so as to use the drugs able to improve the out-
come. Nowadays, in ltaly, there are no data about the management of PAH in peripheral centers and
about the integration of peripheral centers with those of excellence.

Methods. In order to have a map of the actual Italian pathway for diagnosis and therapy of PAH, on behalf
of the ANMCO Pulmonary Circulation Area, 923 Italian cardiology departments were asked to reply, on a
special electronic file, to a few simple questions about their organization, from December 2012 to May 2013.

Results. 101/923 centers (48 in the North, 18 in the Middle, 35 in the South) answered correctly. 32% has no
organization for PAH, 68% has a pathway for PAH diagnosis and management, and two thirds of them col-
laborate with excellence centers. 36 centers perform right heart catheterization with vascular reactivity (21 with
nitric oxide, 8 with adenosine, 5 with epoprostenol, 2 with nitric oxide or epoprostenol). 61/101 are prescriber
centers: 33 perform right heart catheterization with vascular reactivity test, 23 send their patients to the refer-
ence center for right heart catheterization, 5 perform no right heart catheterization before the prescription of
specific drugs for PAH, and only 14 prescribe intravenous prostanoids. In 2011, the participating centers followed
561 patients with PAH, of whom 126 (23%) were in independent centers. With regard to the network organ-
ization of the groups, the participating centers are partly independent of the diagnostic pathway, partly refer to
outside regions; in others there is a structured regional network and there are 3 Italian regions with Hub &
Spoke networks that receive patients coming from other regions.

Conclusions. Our results show the interest of Italian Cardiology to find a pathway for the diagnosis of PAH
and a heterogeneity suggesting the need for a shareable pathway, thus improving the collaboration between
peripheral cardiology departments and the excellence centers for PAH in a functional Hub & Spoke network.
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INTRODUZIONE da incremento delle resistenze vascolari polmonari, che, se non
diagnosticata e trattata, conduce a scompenso cardiaco destro
e morte a medio termine’.

La IAP & una malattia rara: si calcola che la prevalenza sia
di 15-50 casi per milione di abitanti in Europa e che l'inci-
© 2014 Il Pensiero Scientifico Editore denzavaritra 1.1 e 7.6 casi per milione di abitanti/anno?3 ma
Ricevuto 03.04.2014; nuova stesura 30.06.2014; accettato 05.09.2014. & probabilmente ancora sotto-diagnosticata. Ad oggi, si sti-

Lipertensione arteriosa polmonare (IAP) & una condizione cli-
nica caratterizzata da modifiche strutturali dei vasi polmonari,

33{2:8{2#’;%“5?%&2%”0”3'9 a cura dell’Area Malattie del Circolo ma che, al momento della diagnosi, nella maggior parte dei
Gli autori dichiarano nessun conflitto di interessi. casi il paziente sia in classe NYHA III-IV, e che il tempo inter-
Per la corrispondenza: corrente tra la comparsa dei sintomi e la diagnosi di certezza
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Indispensabile & attivare un percorso diagnostico che, par-
tendo dalla condizione fisiopatologica di ipertensione polmo-
nare, giunga dopo una fase di screening e di identificazione del-
la classe alla diagnosi di certezza con il cateterismo destro di
IAP, condizione per la quale esistono farmaci in grado di modi-
ficare la storia clinica®. Tali fasi prevedono il confluire di molte-
plici competenze professionali e tecnologiche e le linee guida
europee per l'ipertensione polmonare hanno indicato le carat-
teristiche per definire un centro di riferimento per la diagnosi e
la terapia della IAP®. Tali caratteristiche appartengono solo a po-
chi centri in Italia. Mentre in letteratura sono presenti dati sulle
realta organizzative territoriali europee e statunitensiz37, non
disponiamo di dati analoghi sulla realta italiana. A tale propo-
sito, come Comitato di Coordinamento dell’Area Malattie del
Circolo Polmonare ANMCO ci siamo posti, in questi anni, coe-
rentemente con la finalita dell’Area, il duplice obiettivo di at-
trarre I'attenzione della comunita cardiologica italiana sulle pro-
blematiche del circolo polmonare e del ventricolo destro e di
stimolare lo screening della condizione fisiopatologica “iper-
tensione polmonare” nelle popolazioni a rischio. Altresi, sareb-
be opportuno indirizzare i pazienti con sospetta IAP ai pochi
centri di riferimento noti. Con una precedente indagine epide-
miologica osservazionale di breve durata, nei laboratori di eco-
cardiografia ospedalieri e territoriali, abbiamo individuato la sti-
ma della prevalenza di ipertensione sistolica polmonare sul ter-
ritorio nazionale, evidenziatasi in un 6% degli esami ecocar-
diografici effettuati, il 10% dei quali rimaneva da causa scono-
sciuta e necessitava di ulteriore approfondimento diagnostico®.

Abbiamo quindi promosso, a livello nazionale, una indagi-
ne conoscitiva, capillare volta a comprendere cosa accade ai
pazienti in cui vengono stimati elevati valori di pressione sisto-
lica polmonare all’esame ecocardiografico. Obiettivi di tale in-
dagine sono stati: 1) verificare se e in che misura i laboratori di
ecocardiografia sono collegati a gruppi di lavoro dedicati alla
diagnosi e terapia dell'ipertensione polmonare; 2) valutare la
corretta adesione all’algoritmo diagnostico terapeutico per la

IAP, in particolare all’esecuzione del cateterismo destro con test
di reattivita vascolare, cosi come proposto dalle linee guida eu-
ropee; 3) valutare la possibilita di implementare una rete di sor-
veglianza per l'ipertensione polmonare sul territorio nazionale.
In breve, abbiamo cercato di capire a che punto sia in Italia I'at-
tivazione di un percorso diagnostico-terapeutico per I'lAP.

MATERIALI E METODI

Il Comitato di Coordinamento dell’Area Malattie del Circolo
Polmonare ANMCO si & occupato della programmazione e del-
la gestione dei dati dello studio. Grazie alla collaborazione del-
la segreteria delle Aree ANMCO, tutti i Direttori delle Cardiolo-
gie Italiane sono stati invitati a partecipare. Il protocollo dello
studio & stato pubblicato sul sito web ANMCO (www.registro-
ep.org, portale incipit), accessibile per tutto il periodo dell’os-
servazione da dicembre 2012 a maggio 2013. Gli utenti pote-
vano accedere all'indagine conoscitiva compilando un breve
questionario on-line, introducendo user ID: incipit, password:
incipit, oppure sul sito web ANMCO (www.anmco.it) attraver-
so i link “area malattie del circolo polmonare - iniziative del-
I'area, registro IPER-INCIPIT2".

La scelta del metodo dell'indagine conoscitiva é derivata dal
carattere di raccolta di informazioni in un arco di tempo defi-
nito, indagine che non ha le caratteristiche di uno studio vero
e proprio per cui non sono previsti criteri di inclusione o esclu-
sione. Le domande erano volte a chiarire: 1) se e in che modo
i laboratori di ecocardiografia nei quali viene stimata l'iperten-
sione polmonare siano inseriti in gruppi di lavoro per I'iperten-
sione polmonare; 2) I'esistenza e la composizione di gruppi di
lavoro per I'ipertensione polmonare nelle diverse strutture sa-
nitarie distribuite sul territorio; 3) lo stato dell’arte sulla possi-
bilita diagnostica e sulla prescrivibilita dei farmaci per la terapia
della IAP nelle diverse strutture.

Come evidenziato in Figura 1, ai partecipanti e stata posta
una serie di quesiti relativi: a) all’eventuale presenza di gruppi

Stima PSP
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dedicato?
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Figura 1. Gestione dei pazienti con ipertensione sistolica polmonare (PSP) stimata all’ecocardio-

gramma.
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di lavoro dedicati all'ipertensione polmonare; b) alla possibilita
di effettuare in loco cateterismo destro con test di reattivita va-
scolare per la diagnosi di certezza di IAP: nel caso di risposta af-
fermativa si chiedeva di indicare il farmaco utilizzato per il test;
nel caso in cui non fosse effettuato in sede si chiedeva di indi-
care la struttura presso la quale venivano inviati i pazienti; c) al-
la possibilita di prescrivere i farmaci specifici per la IAP, chie-
dendo di specificare il numero di specialisti dedicati, e quanti
pazienti il centro avesse trattato nel corso del 2011; d) in ogni
step veniva indagata I'eventuale collaborazione di questi grup-
pi con altri centri nella stessa regione o in altre regioni italiane.

Il questionario, basato su tecnologia web, si fonda sulla pre-
senza di un database a cui si accede mediante maschere inte-
rattive. Il sistema & dotato di autenticazione preliminare per la
protezione degli accessi ai soli partecipanti dell'indagine pre-
cedentemente contattati. Il database, utilizzato per I'archivio
dati, e realizzato in MySql e I'interazione con lo stesso & otte-
nuta mediante linguaggio di interfaccia Active Server Pages
(ASP) utilizzando il protocollo http. Per I'elaborazione dei dati,
si @ provveduto al download del database e conseguente espor-
tazione, utilizzando strumenti di Microsoft Office quali Access
ed Excel. Ciascun record é stato preliminarmente bonificato dal-
la presenza di eventuali duplicati, errati inserimenti o prove
utente, quindi, normalizzato per permettere operazioni di filtro
e raggruppamento. Sono state utilizzate funzioni di filtro-dati,
di somma, di conteggio ed analisi di medie e varianze.

RISULTATI

Hanno compilato correttamente il questionario 101/923 Cardio-
logie italiane (~11%): 48 al Nord, 18 al Centro, 35 al Sud; nel
92% Cardiologie ospedaliere, nell'8% Cardiologie universitarie.

Trentadue centri hanno dichiarato di non avere alcuna or-
ganizzazione per la IAP, 33 centri di avere un singolo medico
dedicato o pili di uno ma non organizzati in team; infine 36
centri di aver istituito un percorso per la patologia, in due ter-
zi dei casi in collaborazione con centri di riferimento distribuiti
sul territorio nazionale. Dei 32 centri che hanno dichiarato di
non avere alcuna organizzazione interna volta alla diagnosi e
terapia della IAP, 23 sono collegati a centri di riferimento in 20
casi intra-regionali e in 3 casi fuori regione. Nel caso delle strut-
ture (33%) che hanno indicato la presenza di singole figure di
specialisti non organizzati tra loro in team, si & riscontrata una

ecocardiografisti ed emodinamisti, sequiti da pneumologi, reu-
matologi, internisti, radiologi. Per quanto riguarda I'organizza-
zione interna dei 36 centri con gruppi di lavoro dedicati: 12
centri hanno da 2 a 3 specialisti; 21 centri da 4 a 6 specialisti;
3 centri pit di 6 specialisti. | team sono costituiti generalmen-
te dal cardiologo clinico, dall’ecocardiografista, dall’'emodina-
mista, lo pneumologo, a sequire il reumatologo, il radiologo, in
minor misura I'internista e il cardiochirurgo.

Cinquantasette/69 centri, che hanno dichiarato di avere un
percorso diagnostico per la diagnosi di IAP, effettuano tutti i
test diagnostici preliminari al cateterismo cardiaco (tomografia
computerizzata ad alta risoluzione, scintigrafia polmonare ven-
tilo-perfusoria, spirometria con misurazione della diffusione al-
veolo-capillare al monossido di carbonio, ecc.), 12 centri non ef-
fettuano la scintigrafia polmonare ventilo-perfusoria poiché la
medicina nucleare non & presente nel loro centro né nelle im-
mediate vicinanze. Trentasei centri effettuano in sede il catete-
rismo destro con test di reattivita vascolare, di questi: 21 utiliz-
zano ossido nitrico, 8 adenosina, 5 epoprostenolo, 2 ossido ni-
trico o epoprostenolo. Nel corso del 2011, nei centri parteci-
panti sono stati effettuati complessivamente di 588 procedure
di cateterismo destro.

Sessantuno dei 101 centri partecipanti sono prescrittori di
farmaci specifici per IAP, di questi 33 effettuano cateterismo
destro e test di reattivita vascolare in sede, 23 inviano i pazien-
ti ad altro centro per effettuare il cateterismo destro, 5 hanno
dichiarato di non effettuare il cateterismo destro prima della
prescrizione dei farmaci specifici per IAP. Inoltre, solo 14 pre-
scrivono prostanoidi per via endovenosa. Nel corso del 2011 i
centri attivi hanno dichiarato di sequire 561 pazienti in terapia
per IAP; di questi, 126 (23%) si trovavano in centri non colle-
gati ad altri centri di riferimento. Nessun centro segue piu di
50 pazienti, 10 centri ne seguono piu di 20 e 38 centri <20.

Nella Tabella 1 sono riassunti i dati sul territorio nazionale
relativi all’adesione al percorso diagnostico per macro-aree.

Per cio che riguarda I'eventuale organizzazione in rete dei
gruppi di lavoro nelle singole regioni, non abbiamo alcun dato
dal Friuli-Venezia Giulia, dalla Liguria e dall’Abruzzo. Per macro-
aree, al Nord, I'unico centro della Val d’Aosta ha dichiarato di
rivolgersi in toto al Piemonte (Ospedale Molinette di Torino). Di
sequito i dati forniti dalle singole regioni:

o Trentino: 2 centri (Merano collegato a Bolzano e Rovereto
collegato al centro del Policlinico S. Orsola-Malpighi di Bo-

maggiore frequenza di interesse da parte dei cardiologi clinici, logna);
Tabella 1. Adesione al percorso diagnostico per macro-aree.

Nord Centro Sud
Centri partecipanti 48 18 35
Centri senza percorso diagnostico 15 2 15
Centri con percorso diagnostico 33 16 20
Centri che effettuano esami preliminari al cateterismo destro 29 12 16
Centri che effettuano anche il cateterismo destro e test di reattivita vascolare in sede 20 7 9
Centri prescrittori di farmaci specifici non per via endovenosa 22 9 16
Centri prescrittori di farmaci specifici anche per via endovenosa 8 3 3
Centri attivi con >50 pazienti 0 0 0
Centri attivi con <50 - >20 pazienti 4 3 3
Centri attivi con <20 pazienti 18 9 11
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Veneto: 4 centri, di cui 2 hanno dichiarato di non avere un
gruppo dedicato alla patologia e 2 centri attivi: I'Universita
di Verona che si riferisce al Centro del Policlinico San Mat-
teo di Pavia e il centro di Treviso collegato ai Policlinici S.
Orsola-Malpighi di Bologna e Umberto | di Roma;
Piemonte: 9 centri, di cui 2 sono autonomi e sono localiz-
zati a Torino presso la Citta della Scienza e della Salute, ad
essi fanno riferimento in toto altri 2 centri; 3 hanno dichia-
rato di non occuparsi di ipertensione polmonare e di invia-
re ad altro centro della regione o fuori regione; 1 centro ha
dichiarato di avere un team di due cardiologi interessati al-
la patologia; infine, 1 centro ha dichiarato di avere un sin-
golo medico dedicato che invia i pazienti sospetti al Policli-
nico San Matteo di Pavia; dei 9 centri piemontesi, 4 invia-
no pazienti al Policlinico San Matteo di Pavia, 1 al Policlini-
co Umberto | di Roma;

Emilia Romagna: 5 centri che fanno riferimento al centro
Policlinico S. Orsola-Malpighi di Bologna, al quale afferi-
scono pazienti provenienti da Trentino, Veneto, Toscana,
Umbria, Molise, Lazio, Campania, Calabria;

Lombardia: 27 centri, di cui 4 autonomi (Como, Niguarda
Ca’ Granda a Milano, Brescia, Ospedale San Gerardo di
Monza); questi centri costituiscono, a loro volta, riferimen-
to per i centri piu periferici (al Niguarda Ca’ Granda si ri-
volgono 3 centri, altri 3 a un centro di Milano non definito,
all'Ospedale San Gerardo di Monza 3 centri, T a Como); vi
sono poi 2 centri che si rivolgono in toto al Policlinico San
Matteo di Pavia, mentre altri 9 centri chiedono allo stesso
Policlinico San Matteo di Pavia di fare da supervisore, 1 cen-
tro si rivolge in toto all'Ospedale Molinette di Torino, 2 cen-
tri al Policlinico S. Orsola-Malpighi di Bologna. Al centro Po-
liclinico San Matteo di Pavia fanno riferimento centri dal Ve-
neto, dal Piemonte e dalla Puglia;

Marche: 1 centro che ha riferito di rivolgersi all'Ospedale
Le Torrette di Ancona sia per il cateterismo, sia per la pre-
scrizione farmacologica. Di Ancona, quindi, si hanno noti-
zie indirette;

Sardegna: 2 centri, di cui quello di Alghero ha dichiarato di
non avere un gruppo di lavoro e/o un singolo medico dedi-
cato mentre il centro di Nuoro ha dichiarato di essere or-
ganizzato in gruppo e collegato al centro del Policlinico Um-
berto | di Roma;

Umbria: 2 centri, quello di Foligno collegato con il centro
universitario di Bologna e quello di Terni organizzato auto-
nomamente in gruppo;

Toscana: 4 centri, di cui 2 hanno dichiarato di far riferi-
mento a ospedali intra-regione (AOU Careggi) e 2 hanno
dichiarato di essere collegati al Policlinico S. Orsola-Malpi-
ghi di Bologna;

Lazio: 7 centri, di cui 1 ha dichiarato di non avere un team
dedicato alla patologia, 2 centri periferici si riferiscono in
toto al centro del Policlinico Umberto | di Roma, 2 centri si
riferiscono ad altro ospedale della capitale per effettuare il
cateterismo destro; infine, vi sono 2 centri autonomi in tut-
to il percorso diagnostico-terapeutico che fanno comunque
riferimento al Policlinico Umberto I sia il S. Andrea, sia il S.
Camillo-Forlanini, inoltre, al Policlinico Umberto | perven-
gono pazienti provenienti dalle seguenti regioni: Veneto,
Piemonte, Sardegna, Calabria.

al Sud, esistono regioni che hanno risposto come centri uni-
ci che arruolano autonomamente pazienti non essendo col-
legati ad alcun centro di riferimento (Basilicata);

e Molise: 2 centri, quello di Teramo, collegato al Policlinico S.
Orsola-Malpighi di Bologna anche per il cateterismo e quel-
lo di Termoli organizzato in gruppo, non collegato ad altro
centro, segue 21 pazienti;

e Campania: 13 centri, di cui 2 hanno dichiarato di non ave-
re alcuno che si occupa del problema, 3 centri fanno riferi-
mento in toto all'Ospedale Monaldi di Napoli, 3 centri fan-
no riferimento all’Ospedale Monaldi per il cateterismo de-
stro, 5 centri sono autonomi e comunque collegati al-
|'Ospedale Monaldi;

e Puglia: 6 centri, di cui 3 hanno dichiarato di non occuparsi
della patologia e di inviare i pazienti ad altri centri della re-
gione; 1 centro ha dichiarato di essere organizzato in grup-
po e autonomamente; 1 centro, organizzato in gruppo, ha
dichiarato di essere collegato a Bari e al centro universita-
rio di Bologna. Il centro di Bari & organizzato in team e ad
esso convergono i pazienti dagli altri centri della regione,
inoltre e collegato al centro del Policlinico San Matteo di
Pavia;

e (Calabria: 6 centri, di cui 1 ha dichiarato di non avere un
gruppo dedicato alla patologia, 1 & collegato ad altro cen-
tro regionale, 2 hanno dichiarato di essere autonomi e, in-
fine, gli ultimi 2 sono collegati: 1 al Policlinico Umberto | di
Roma, 1 al Policlinico S. Orsola-Malpighi di Bologna;

e Sicilia: 9 centri, di cui 2 hanno dichiarato di non occuparsi
della patologia; 1 centro periferico fa riferimento in toto al-
I’Azienda Ospedaliera Umberto | di Siracusa; 3 centri affe-
renti alla provincia di Enna e Catania fanno riferimento in
toto all’Ospedale Ferrarotto di Catania; infine, 2 centri: 1
di Trapani e 1 di Palermo fanno completamente riferimen-
to all'lSMETT di Palermo. Un ulteriore centro di Palermo ha
dichiarato di essere autonomo e di seguire 5 pazienti.

Quindi, per ciod che riguarda il quadro attuale dell’organiz-
zazione sul territorio italiano in base alla nostra indagine, pos-
siamo affermare quanto segue: la Basilicata ha risposto con un
unico centro che ha dichiarato di essere organizzato in manie-
ra autonoma. L'unico centro marchigiano ha dichiarato di rife-
rirsi sia per il cateterismo sia per la prescrizione ad Ancona. Vi
sono alcune regioni i cui centri partecipanti hanno dichiarato in
parte di essere organizzati in gruppi autonomi, in parte di fare
riferimento a gruppi di lavoro fuori regione (Trentino, Veneto,
Sardegna, Umbria, Puglia, Molise, Calabria). Esistono poi alcu-
ne regioni che hanno mostrato di avere una rete interna strut-
turata intorno a un centro di riferimento regionale, in qualche
caso collegato con ulteriore centro di riferimento nazionale (Pie-
monte, Toscana, Campania, Sicilia). Infine, in tre regioni d'lta-
lia non solo esiste un’ottima rete regionale ma i rispettivi cen-
tri di riferimento attraggono pazienti da fuori regione (Lom-
bardia, Emilia Romagna, Lazio).

DISCUSSIONE

L'indagine conoscitiva si presta ad alcune considerazioni. In-
nanzitutto, I'’Area Malattia del Circolo Polmonare ANMCO e,
in particolare, il Comitato di Coordinamento Nazionale hanno
registrato I'adesione all’iniziativa da parte di circa I'11% delle
Cardiologie distribuite su tutto il territorio nazionale: 101/923
Cardiologie italiane (vedi Appendice) sicuramente non poche
per una patologia rara.

L'estrema semplicita della metodologia di raccolta e d’invio
delle informazioni richieste ha consentito che la percentuale di
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correttezza dei dati raccolti, a una verifica di qualita, raggiun-
gesse il 98% del totale.

La considerazione iniziale che ci ha indotto a promuovere
I'indagine e che la IAP & una condizione clinica rara e come ta-
le pone dei problemi: scarsa conoscenza capillare della patolo-
gia sul territorio, disomogenea disponibilita tecnologica in rap-
porto alle diverse aree geografiche, potenziale disuguaglianza
tra i cittadini in termini di accesso ai servizi, alle cure, ai farma-
ci sul territorio nazionale con possibili ricadute sulla sopravvi-
venza®.

Il tipo di patologia richiede adeguate competenze scientifi-
che, elevato grado di professionalita e di organizzazione; d'al-
tro canto, le guida europee, ormai datate, stabiliscono quali
debbano essere le caratteristiche di un centro di riferimento: 1)
presenza di un team multidisciplinare; 2) collegamento con al-
tri servizi, per esempio centri di cardiochirurgia e/o di trapian-
ti; 3) almeno 50 pazienti con IAP, ipertensione polmonare trom-
boembolica cronica, due nuove diagnosi al mese; 4) esecuzio-
ne di almeno 20 procedure di cateterismo destro per la dia-
gnosi di IAP; 5) partecipazione a studi clinici di fase II-lI"°.

Stante la definizione di “centro di riferimento”, I'organiz-
zazione interna varia nei diversi paesi europei'’. Mentre abbia-
mo alcune notizie su altri paesi europei attraverso registri na-
zionali, mancano in Italia informazioni relative all’organizzazio-
ne di un eventuale percorso condiviso per la diagnosi e la tera-
pia della IAP. | quesiti posti e i risultati ottenuti ci consentono di
esprimere considerazioni in merito alla costituzione di gruppi
di lavoro, all'utilizzo di risorse per il cateterismo destro con test
di reattivita vascolare, alla prescrizione di farmaci specifici, al-
I'eventuale organizzazione in rete di centri interessati al pro-
blema.

| dati raccolti confermano l'interesse dei cardiologi italiani
verso una condizione clinica rara gravata da elevata mortalita
a breve termine e la mobilitazione di competenze multidiscipli-
nari. L'indagine consente di rilevare un’estrema eterogeneita
organizzativa. In particolare, si evince che il percorso decisio-
nale, che dalla condizione fisiopatologica “ipertensione sistoli-
ca polmonare” stimata all’ecocardiografia conduce alla dia-
gnosi di certezza di IAP, & profondamente diverso da regione a
regione e, nella stessa regione, da ospedale a ospedale: cam-
biano gli specialisti in campo, cambiano le risorse potenzial-
mente impiegate, differenti sono i risultati.

Dei 32 centri che hanno dichiarato di non avere alcuna or-
ganizzazione, 23 inviano comunque i pazienti con sospetto cli-
nico a centri di riferimento intra-regionali o fuori regione mo-
strando, in tal modo, di essere orientati verso la diagnosi della
patologia.

In 33 casi sono impegnati isolati specialisti; in 36 casi sono
presenti team dedicati, costituiti prevalentemente da cardiolo-
gi, in minor misura da pneumologi, solo in qualche caso da reu-
matologi e internisti; in nessun centro & coinvolta la figura del-
lo psicologo.

Alcuni centri effettuano solo uno screening inviando i casi
sospetti a centri di riferimento in regione o fuori regione per il
cateterismo destro e I'eventuale prescrizione di farmaci; ben
57/69 centri effettuano l'intero I'iter diagnostico preliminare al
cateterismo destro, alcuni di essi eseguono test di reattivita va-
scolare in sede. Colpisce che i centri con la possibilita di effet-
tuare test all’'ossido nitrico siano concentrati al Nord. In alcune
regioni, i centri periferici, dopo aver inviato i propri pazienti ad
altro centro per effettuare il cateterismo destro con test di re-
attivita vascolare, riprendono a sequirli in via ambulatoriale suc-
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cessivamente nella fase prescrittiva. Sorprende come 5 centri
abbiano dichiarato di prescrivere farmaci specifici per la IAP sen-
za effettuare preliminarmente il cateterismo destro con test di
reattivita vascolare. Il cateterismo destro é ritenuto indispensa-
bile per confermare la diagnosi di IAP® o per escluderla se la
pressione capillare polmonare & >15 mmHg, e per effettuare,
quindi, diagnosi differenziale con le forme di ipertensione pol-
monare post-capillare da scompenso cardiaco sinistro; per
esempio con la forma a frazione di eiezione conservata da dis-
funzione diastolica, consente altresi di definire la severita della
compromissione emodinamica in corso di IAP, di effettuare test
di vasoreattivita polmonare che, se positivo, consente di in-
staurare la terapia a base di farmaci calcioantagonisti'?; senza
considerare |'effetto deleterio che puo derivare dall’utilizzo di
farmaci specifici laddove non vi fosse la corretta indicazione per
la IAP™3-15,

Eterogenea e anche la figura del medico prescrittore: in al-
cune regioni viene riportato che la prescrivibilita e solo a carico
dei cardiologi (Emilia Romagna, Umbria, Marche, Basilicata, Pu-
glia, Sicilia), in altre & comunque prevalentemente a carico dei
cardiologi (Piemonte, Lombardia, Toscana, Sardegna, Lazio), in
altre & equamente distribuita a carico di cardiologi, pneumolo-
gi, reumatologi. Inoltre, solo 14 centri prescrivono epoproste-
nolo endovena e, quindi, sono in grado di seguire i pazienti pil
gravi; per il resto, data la difficolta della gestione di tale terapia
endovenosa, tutti gli altri centri inviano i pazienti, per i quali &
ritenuta necessaria, ai centri di riferimento.

Se valutiamo i collegamenti tra gruppi di lavoro, abbiamo ri-
levato che esistono di fatto sul territorio nazionale 3 centri che
non solo hanno costituito una rete intra-regionale ma “attrag-
gono” pazienti da altre regioni; in particolare, il centro del Po-
liclinico S. Orsola-Malpighi di Bologna per la diagnosi e terapia
dell’ipertensione polmonare riceve pazienti provenienti da tut-
ta Italia; il centro del Policlinico S. Matteo di Pavia riceve am-
malati provenienti dal Nord e il centro del Policlinico Umberto
| di Roma riceve pazienti in prevalenza provenienti dal Centro-
Sud.

Esistono poi centri che di fatto hanno creato reti regionali
come il Monaldi a Napoli, il Molinette a Torino, il Ferrarotto a
Catania, I'lSMETT a Palermo, ed altri centri che stanno cercan-
do di costituire reti intra-regionali.

Nel loro insieme i dati indicano la presenza sul territorio ita-
liano sia di alcuni centri di riferimento nazionali, sia di alcuni
centri di riferimento regionali. Si & calcolato che i centri che
hanno partecipato hanno avuto in cura 561 pazienti con IAP
nel corso del 2011, di cui 126 sfuggono ai centri di riferimen-
to regionali e/o nazionali.

Se valutiamo i centri attivi per regione, nessuno segue piu
di 50 pazienti, quindi, nessuno dei centri partecipanti risponde
al criterio di “centro di riferimento” definito dalle linee guida
europee.

Siamo consapevoli dell'importanza della diagnosi precoce
dei pazienti con IAP e del conseguente invio ai centri di riferi-
mento'®, dei possibili temibili effetti collaterali dei farmaci spe-
cifici per la IAP (edema polmonare, shock) e, in considerazione
della disomogeneita organizzativa tra le regioni rilevata nel cor-
so dell'indagine, pensiamo di articolare I'impegno futuro del-
I’Area Malattie del Circolo Polmonare ANMCO. Tale impegno
sara quello di intensificare la collaborazione con i centri di rife-
rimento nazionali e regionali, in larga misura universitari, per
facilitare lo screening delle popolazioni a rischio, stabilire il per-
corso, pit adeguato possibile, per la diagnosi e la terapia della
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IAP sul territorio nazionale, cosi da favorire la diagnosi preco-
ce, I'applicazione corretta della terapia e lo sviluppo della ri-
cerca nel settore. Tutto questo per garantire che i pazienti con
tale patologia rara abbiano, su tutto il territorio nazionale,
uguale garanzia di accesso alle cure.

Limiti dello studio

Il limite principale per I'analisi e Iinterpretazione dei dati e ri-
feribile alla modalita di raccolta delle informazioni consistente,
nell’indagine conoscitiva, in un’autodichiarazione on-line da
parte dei centri partecipanti. Inoltre, avendo partecipato di fat-
to tutti i centri periferici, abbiamo solo notizie indirette delle
modalita di organizzazione dei centri di riferimento regionali e
nazionali. Tuttavia, il metodo dell'indagine conoscitiva ci € sem-
brato rapido per poter avere una fotografia il pit nitida possi-
bile dell’attuale realta italiana e fornire informazioni utili per
migliorare la fase diagnostica e terapeutica dei pazienti con IAP.

RIASSUNTO

Razionale. L'ipertensione arteriosa polmonare (IAP) & una condi-
zione clinica rara, caratterizzata da incremento delle resistenze va-
scolari polmonari e morte prematura. Indispensabile & attivare un
percorso che porti dallo screening della condizione fisiopatologica
“ipertensione polmonare” alla diagnosi di IAP, per cui esistono far-
maci in grado di modificare la storia clinica. In letteratura, non ab-
biamo dati sull’organizzazione italiana e sull’integrazione perife-
ria-centri di eccellenza.

Materiali e metodi. Per ottenere una mappa dell’attuale percor-
so diagnostico terapeutico della IAP in ltalia, I'Area Malattie del
Circolo Polmonare ANMCO ha proposto a 923 Cardiologie italia-
ne, da dicembre 2012 a maggio 2013, un’indagine conoscitiva me-
diante la compilazione di un breve questionario on-line.

Risultati. Hanno compilato il questionario 101/923 centri: il 32%
non ha alcuna organizzazione dedicata alla IAP, il 68% attua un
percorso per la diagnosi di IAP, i cui due terzi collaborano con cen-
tri di riferimento sul territorio nazionale. Trentasei centri effettua-
no cateterismo destro con test di reattivita vascolare (21 ossido ni-
trico, 8 adenosina, 5 epoprostenolo, 2 ossido nitrico o epoproste-
nolo). Sessantuno centri sono prescrittori: 33 effettuano cateteri-
smo destro e test di reattivita vascolare, 23 inviano i pazienti ad al-
tro centro per il cateterismo destro, 5 non effettuano il cateteri-
smo destro, solo 14 prescrivono prostanoidi per via endovenosa.
Nel 2011 i centri partecipanti hanno seguito 561 pazienti con IAP;
di questi, 126 si trovano in centri autonomi. Relativamente all’or-
ganizzazione in rete, in alcune regioni i centri partecipanti in parte
sono autonomi nel percorso diagnostico, in parte fanno riferimen-
to a gruppi fuori regione; in altre esiste una rete intra-regionale
strutturata, e, in tre regioni, esiste una rete regionale i cui centri di
riferimento attraggono pazienti anche da fuori regione.

Conclusioni. | risultati esprimono l'interesse delle Cardiologie ita-
liane per un percorso per la diagnosi di IAP ed evidenziano un’ete-
rogeneita organizzativa suggerendo la necessita di creare un per-
corso condiviso che migliori I'integrazione tra periferia e centri di
eccellenza in una rete Hub & Spoke sul territorio nazionale.

Parole chiave. Cateterismo destro; Circolo polmonare; Iperten-
sione arteriosa polmonare.
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