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Effetti del trattamento con epoprostenolo in 91
pazienti con ipertensione arteriosa polmonare
[OUTCOME IN 91 CONSECUTIVE PATIENTS WITH PULMO-
NARY ARTERIAL HYPERTENSION RECEIVING EPOPROSTE-
NOL]

(Kuhn K. P. et al. - Nashville, Tennessee - USA)
Da “Am J Respir Crit Care  Med” vol 167 pp 580-586, 2003

Un vasto gruppo di ricercatori di diverse branche
dell’Università Vanderbilt ha cercato di approfon-

dire le conoscenze sugli elementi prognostici in corso
di trattamento della Ipertensione Arteriosa Polmonare
(PAH - Pulmonary Arterial Hypertension) con
Epoprostenolo.
L’Epoprostenolo (in Italia commercializzato col nome
Flolan®) è un sale sintetico della Prostaciclina, la pro-
staglandina I2, un prodotto dell’endotelio vascolare con
potente effetto vasodilatatore e inibitore su antiaggre-
gazione piastrinica e crescita delle cellule muscolari
liscie. 
Nonostante le difficoltà di tale trattamento, legate all’e-
stremamente breve emivita del farmaco (3-5 minuti!)
ed al rischio di imprevisti effetti collaterali, l’Epo-
prostenolo ha dimostrato anche in
questo studio di migliorare notevol-
mente la tolleranza allo sforzo, l’e-
modinamica del piccolo circolo e la
sopravvivenza nei pazienti con
PAH. La sopravvivenza media dei
91 soggetti indagati retrospettiva-
mente era il linea con altri dati della
letteratura: 85-88% a 1 anno, 62-
65% a 2-3 anni. 
Fattori prognosticamente significa-
tivi si sono dimostrati soltanto l’età
dei soggetti e la patogenesi della
PAH. Sono stati infatti i soggetti
con Ipertensione Polmonare Pri-
mitiva (PPH - Primary Pulmonary
Hypertension) a mostrare i miglio-
ramenti più significativi (il confron-
to con le sopravvivenze riportate nel
Registro Americano per la PPH
mostra differenze statisticamente
significative); quelli in cui la malat-
tia era legata a stigmate scleroder-
miche (erano esclusi quelli con
segni strumentali di significativa interstiziopatia)
hanno mostrato i miglioramenti meno marcati, anche se
l’eziologia autoimmune di per se non pare essere deter-
minante, in quanto i soggetti con SLE (Systemic Lupus
Erytematosus) hanno invece mostrato un’ottima rispo-
sta al trattamento; buona risposta e tollerabilità si è
osservata anche nei pazienti con Cardiopatia
Congenita, nonostante questi fossero i soggetti con
PAH datante da più tempo (questo dato induce confor-
tanti speranze anche per il trattamento di forme ormai

cronicizzate, in cui fino ad oggi non era legittimo spe-
rare in miglioramenti prognostici significativi). I sog-
getti di età più avanzata hanno mostrato la prognosi
peggiore.

Genetica e ipertensione polmonare
[GENETICS AND PULMONARY HYPERTENSION]

(Lloyd J. E. - Nashville, Tennessee - USA)
Da “Chest” vol 122 pp 484S-486S, 2002

Ancora da Nashville, Tennessee, dal Dipartimento di
“Pulmonary and Critical care Medicine”, il punto

sulle ricerche dei fattori genetici alla base della
Ipertensione Polmonare Primitiva (PPH - Primary
Pulmonary Hypertension).
La PPH è una grave affezione vascolare polmonare che
colpisce essenzialmente donne in età adulta; già dai
primi tempi dopo il primo inquadramento della malat-
tia se ne era notata la frequenza in alcune famiglie ma
solo recentemente si è arrivati a riconoscerne la corre-
lazione con fattori genetici.
Dai dati del Registro Americano per la PPH, la familia-
rità compare solo nel 6% dei casi ma la variabile pene-

tranza del gene potrebbe riportare
ad una eziologia familiare anche
molti pazienti in cui la malattia par-
rebbe appartenere alla variante spo-
radica.
Il gene parrebbe di tipo dominante
vista la trasmissione verticale accer-
tata fino a 5 generazioni e sarebbe
situato a livello del braccio lungo
del cromosoma 2 e la mutazione
sarebbe a carico del recettore di una
proteina morfogenetica ossea,
BMPR2 (Bone Morphogenetic
Protein Receptor type II), il quale
apparterrebbe alla superfamiglia dei
fattori della crescita (TGF)-�.
Anche nei soggetti affetti da PPH
non familiare tale mutazione è pre-
sente.
Un’estensione della ricerca a fami-
glie europee con casi di PPH, ha
peraltro mostrato che il difetto
genetico può essere locato in altri
siti e che la malattia è eterogenea.

La constatazione che nelle generazioni susseguenti esi-
ste una tendenza ad un aumento della gravità della
malattia parrebbe poi mostrare che per la PPH esiste un
fenomeno di Anticipazione Genetica.
Seppur a livello clinico e strumentale non esistono dif-
ferenze significative tra le forme familiari e quelle spo-
radiche, gli ulteriori studi di patogenesi molecolare
potranno portare ad unificare la patologia oppure a
riconoscere due distinte entità nosologiche: la PPH
sporadica e la FPPH, ossia la forma familiare.

Articoli scelti e commentati da Eraldo Marchi
I.N.R.C.A. - IRCCS Div. Pneumologia - Casatenovo (Lc)
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La polisonnografia nella diagnostica dell’OSAS
Laura Teso (IP), Silvia De Rossi (IP), Vittorino Salvador (MD), Paolo Barioli (MD)
Casa di Cura Sileno e Rizzola - San Donà di Piave (VE)

Le linee guida AIPO - AIMS per la diagnostica dei
pazienti con sospetta sindrome delle apnee durante il

sonno presentano le seguenti considerazioni:

1. la diagnosi di OSAS non può prescindere da una valu-
tazione strumentale per l'intera durata della notte;

2. prima di avviare un paziente con sospetto di OSAS al
percorso diagnostico-strumentale debbono essere ricer-
cati i seguenti sintomi e segni:

Sintomi
1. Russamento abituale (tutte le notti) e persistente (da

almeno 6 mesi).
2. Pause respiratorie nel sonno riferite dal partner.
3. Risvegli con sensazione di soffocamento in soggetto

russatore (non necessariamente abituale).
4. Sonnolenza diurna.

Segni
A - BMI >29
B - Circonferenza collo >43 cm (M) o 41 cm (F).
C - Dismorfismi cranio-facciali ed anomalie oro-faringee

(tutte quelle situazioni anatomiche che determinano
una riduzione del calibro delle prime vie aeree).

Il percorso diagnostico strumentale è indicato per i
pazienti che presentano:
- Russamento abituale e persistente da solo o con altri sin-
tomi o segni
- Almeno 2 degli altri sintomi, diversi dal russamento abi-
tuale e persistente (pause respiratorie + risvegli con soffo-
camento o pause respiratorie + sonnolenza diurna o risve-
gli con soffocamento + sonnolenza diurna)
- La presenza di un sintomo diverso dal russamento abi-
tuale e persistente + almeno 2 segni
- La presenza di un sintomo diverso dal russamento abi-
tuale e persistente + almeno un segno in soggetti in cui il
russamento non è accertabile (il paziente dorme solo).

Nell'attuazione del percorso diagnostico strumentale 
si raccomandano le seguenti metodiche

A - Monitoraggio notturno cardiorespiratorio ridotto
Registrazione dei seguenti 4 parametri: rumore respiratorio
o flusso aereo oro-nasale, frequenza cardiaca, ossimetria,
posizione corporea. Questa metodica permette l'identifica-
zione indiretta degli eventi respiratori attraverso l'ossime-
tria (eventi di desaturazione), ma non permette l'identifica-
zione dei periodi di sonno e la distinzione NREM/REM.

B - Monitoraggio notturno cardiorespiratorio completo
Registrazione dei seguenti parametri: rumore respiratorio,

flusso aereo oro-nasale, movimenti toraco-addominali, fre-
quenza cardiaca, ossimetria, posizione corporea. Questa
metodica permette l'identificazione diretta degli eventi
respiratori ma non permette l'identificazione dei periodi di
sonno né la distinzione fra sonno NREM/REM.

C - Polisonnografia notturna con sistema portatile
Registrazione dei seguenti parametri: EEG (almeno due
derivazioni unipolari), EOG, EMG sottomentoniero. +
rumore respiratorio, flusso aereo oro-nasale, movimenti
toraco-addominali, frequenza cardiaca, ossimetria, posi-
zione corporea. Questa metodica permette la stadiazione
del sonno, il riconoscimento degli elementi microstruttura-
li e la identificazione diretta degli eventi respiratori, ma
non prevede la sorveglianza del paziente e della qualità del
tracciato per tutta la notte.

D - Polisonnografia notturna in laboratorio
Registrazione dei parametri che permettono la lettura del
sonno secondo i criteri standard (EEG; EOG; EMG sotto-
mentoniero) per la stadiazione del sonno e la valutazione
degli eventi microstrutturali, + rumore respiratorio, flusso
aereo oro-nasale, movimenti toraco-addominali, frequenza
cardiaca, ossimetria, posizione corporea + (facoltativi)
pressione endoesofagea e movimento degli arti. Questo
esame va eseguito in un laboratorio del sonno sotto diretto
controllo del tecnico per tutto il tempo di registrazione. Il
paziente dorme in una stanza da solo, mentre il sistema di
registrazione va collocato in una stanza attigua (per poter
sorvegliare ed intervenire sul tracciato senza disturbare il
paziente).

La polisonnografia (portatile o di laboratorio) risulta pertan-
to l’unico esame strumentale che consenta una valutazione
globale della sindrome (neurologica, cardiovascolare e
respiratoria) e rappresenta pertanto il “gold standard” per lo
studio della patologia sonno correlata. Ogni aspetto viene
studiato mediante registrazione di segnali dedicati, attual-
mente valutati ed archiviati mediante sistemi informatizzati.

1. Segnali per la stadiazione del sonno

Elettroencefalogramma (EEG)
Più comunemente si utilizza come derivazione elettroence-
falografica la derivazione unipolare C3-A2 o la C4-A1.

Elettrooculogramma (EOG)
Caratteristicamente i movimenti oculari rapidi compaiono
in veglia e nel sonno REM.

Elettromiogramma (EMG)
È utile per il riconoscimento degli "arousals".

interno rivista N3  20-10-2006  12:17  Pagina 32



34 CARDIOLOGY SCIENCE

CARDIOLOGY NURSERING Paolo Barioli, Vittorino Salvador et Al.

2. Segnali per il monitoraggio degli scambi gassosi 

PaO2 e saturazione ossiemoglobinica
Vi si ricorre per valutare in modo continuo e prolungato
l'ossigenazione arteriosa, alla misura transcutanea della
saturazione ossiemoglobinica (Sa02), rilevabile mediante
ossimetri (o saturimetri), che si dimostrano sufficiente-
mente accurati nella valutazione della Sa02 e rapidi nel
seguirne i cambiamenti. 

C02
La C02 nel sonno può essere monitorizzata come CO2
transcutanea che fornisce indicazioni sulle variazioni
della C02 arteriosa. L'accuratezza delle letture è inco-
stante e va valutata attentamente,

3. Segnali per il monitoraggio dell'attività ventila-
toria

Flusso aereo oro-nasale
Il flusso aereo oronasale può essere rilevato mediante
sensori, posti vicino alle narici ed alla rima labiale, che
registrino variazioni di temperatura, o variazioni di
flusso.

Movimenti respiratori
I movimenti respiratori vengono monitorizzati mediante
una fascia posta sul torace ed una sull'addome, che forni-
scono mediante diversi principi un'indicazione sull'am-
piezza dei movimenti della parete toracica e addominale,
sulla loro durata, sul loro grado di coordinazione. rileva-
mento dei. 

Sforzo respiratorio
Lo sforzo respiratorio viene quantificato con il rileva-
mento della pressione esofagea, che può essere ottenuta
mediante palloncino di latex o mediante catetere intro-
dotto in esofago per via nasale e collegato a trasduttore di
pressione.

4. Segnali per il monitoraggio dell'attività cardio-
circolatoria

Elettrocardiogramma (ECG)
L'elettrocardiogramma viene monitorizzato durante il
sonno più spesso con un'unica derivazione.
In questo modo risulta agevole misurare la frequenza car-
diaca ed identificare le aritmie.

Pressione arteriosa sistemica (PA)
Una misura di PA battito per battito può essere ottenuta
mediante sistema pletismografico, con rilevamento della
PA mediante un piccolo manicotto gonfiabile posto intor-
no ad un dito della mano.
Questo sistema, pur avendo una minore accuratezza di
quello invasivo, fornisce stime abbastanza attendibili
delle variazioni della PA.

5. Altri segnali

Posizione corporea
La posizione corporea può essere monitorizzata stru-
mentalmente mediante un sensore posto sul torace.

Russamento
Il russamento può essere rilevato mediante microfoni
posti in vicinanza del naso e della bocca oppure sulla
fossetta giugulare.

Gestione dell’esame

Nella gestione dell’esame vi è un ruolo tecnico associa-
to ad un ruolo clinico.
Il primo è finalizzato ad ottenere un buon tracciato e a
favorire la successiva interpretazione dello stesso da
parte del medico.
Il secondo è legato alle necessità assistenziali del
paziente e al riconoscimento e gestione delle situazioni
potenzialmente pericolose.

Sorveglianza tecnica
• Posizionamento dei sensori, taratura dei segnali, con-
trollo degli stessi (anche in relazione a variazioni inne-
scate da movimenti del paziente).
• Segnalazione di particolari elementi (russamento,
stato di veglia, posizioni corporee …).

Sorveglianza clinica infermieristica
• Assistenza ai bisogni del paziente in relazione alla
scarsa mobilità consentita dalla strumentazione appli-
cata.
• Riconoscimento di episodi di apnea particolarmente
severi, che determinino desaturazioni ossiemoglobini-
che pericolose, tali da richiedere l’intervento del medi-
co per l’immediata correzione mediante applicazione di
pressione positiva nelle vie aeree (CPAP).
• Riconoscimento di alterazione elettrocardiografiche
sospette per patologia aritmica e/o ischemica che richie-
dano valutazione da parte del medico.
• Gestione della ventilazione mediante pressione positi-
va continua nelle vie aeree (conoscenza e gestione degli
strumenti, dei circuiti, delle maschere, dei principali
effetti collaterali).
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