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La sindrome di Eisenmenger 



Haworth et al. Heart 2009;95:312-317 
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Il paziente con sindrome di Eisenmenger va ……accudito ! 



Il salasso nel paziente cianotico : 
quando e perchè ?? 

Ogni volta che Ht > 60% 
 per prevenire il rischio di eventi cerebrovascolari ??  
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Eur Heart J  2006; 27: 1737-42 



     Il salasso nel paziente cianotico : 
 
       1) Ht > 65% o Hb > 20g/dl + sintomi 
        da iperviscosità (esclusa disidratazione) 
 
                   Prelievo di 300-400 ml di sangue  
+ infusione contemporanea o precedente di SF 700-1000 ml 



Es : Fe trivalente 62.5 mg/die per 2-3 settimane  
      seguito da controllo  

      HB – MCV – Fe - %sat transferrina - ferritina 



     Il salasso nel paziente cianotico : 
 
   2) Ht > 60% in caso di intervento chirurgico 
                         (colecistectomia , …..) 
 
Per ridurre il rischio emorragico (+ autotrasfusione) 



Am J Cardiol  2006; 98: 254 - 58 



Eisenmenger 
Terapia anticoagulante si o no ? 

       PRO               CONTRO 

    rischio trombotico 
 
 stasi ematica (AP) 

 
 disfunzione endoteliale 

 
 aterosclerosi 

 
 materiali protesici 

 
 aritmie (FA) 

  rischio emorragico 
 
 piastrinopenia/patia 

 
 deficit fattori K dip. 

 
 > attività fibrinolitica 

 
 < fatt. Von Willebrand 

Trombosi arterie polmonari 
TIA/Ictus 

Emottisi 
Altre emorragie  



JACC 2007; 50: 634 - 42 

~20% dei pz Eisenmenger 
Rischio aumenta se : 

Età avanzata – dilatazione severa AP – disfunzione VDx e VSn  



16th Aug 2000  19th Feb 2001  

Scoagulare o no ?? 





Correggere la quantità di citrato in base ai valori di Ht 
se Ht > 55% !! 



Emottisi  
 l’importanza della TC multistrato 

Arterie bronchiali 



Emottisi  
 l’importanza della TC multistrato 

Collaterali sistemico-polmonari 



M.G. ♂  51aa 
Isomerismo sn. Cardiopatia complessa in storia naturale 

Sat.O2 80% + emottisi recidivanti 
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M.C. 20 aa. IAP idiopatica 
Emottisi recidivante : qual’è la sorgente? 



M.C. 20 aa. IAP idiopatica 
Emottisi recidivante 



D.S. 38 aa 
DIV-Eisenmenger 
Sincope da sforzo 

Dolore toracico/sincope da sforzo 
Attenzione alla coronaria sinistra !! 

Compressione TC 



D.S. 38 aa 
DIV-Eisenmenger 
Sincope da sforzo 



   Epoprostenolo 
     e prostanoidi 
 
  Inibitori PDE5 

 
 Antagonisti 
    recettori Endotelina 



Ventricolo destro sistemico : la sindrome di Eisenmenger 

>> shunt dx/sn ?? 

Vasodilatatore polmonare  



Galie’et al. Circulation 2006 

54 pazienti - classe WHO III- F.Up 16 sett.  



Galie’ et al. Circulation 2006 



Int J Cardiol 2008;127:27-32 

16 week              40 week 



European Heart Journal 2010 ; 31:2915-57 



 J Am Coll Cardiol 2009;53:733-40 

Inibitori della fosfodiesterasi 5 



   Am J Cardiol 2003 ;91(5):632-5 

Epoprostenolo : Broviac        rischio embolia paradossa    



Am J Respir Crit Care Med 2002 ;165:800-4 

Treprostinil : dolore in sede di infusione (85%) 



European Heart Journal 2010 ; 31:2915-57 



European Heart Journal 2010 ; 31:2915-57 

Test di vasoreattività non indicato 



J Heart Lung Transplant 2011 ; 30(10):1104-22 

 Inserimento in lista ? 
 

 Complessità tecnica 
 

 Pregressi interventi chirurgici 
    (toracotomie) 
 
  Rischio emorragico 
     (collaterali pluero-polmonari) 
 
 Scarsità di donatori 



Nuove tecnologie Nuovi farmaci 

Esperienza 
Team multidisciplinare 





Eur J Cardiothorac Surg 2007 ; 32:926-31 

 Inserimento in lista 
 

 Complessità tecnica 
 

 Pregressi interventi chirurgici 
    (toracotomie) 
 
  Rischio emorragico 
     (collaterali pluero-polmonari) 



Test di vasoreattività polmonare: 
  posso usare il Ca antagonista? 

                    Responder: 
 
 riduzione PAP media ≥ 10 mmHg 
 PAP media ≤ 40 mmHg 
 CO invariata o aumentata         
            

Eisenmenger ??? 



 mPAP ≈ 
    PVR  

   PVRi≥20% 
   PVR/SVR≥20% 

   PVRi<6WU.m2 


     PVR/SVR<0.3 

   Chi è responder ? 

Valutazione di operabilità 
nel Pre-Eisenmenger 



Operability Assessment 
Vasoreactivty test ? 

           CHD 
(No unique criteria) 
 
   PVRi≥20% 

   PVR/SVR≥20% 

   PVRi<6WU.m2 


    PVR/SVR<0.3 

            PAH 
(Established guidelines) 
 
   mPAP≥10mmHg 

   mPAP≤40mmHg 

   CO =/ 

 Who is a responder ? 
mPAP ≈ 
   PVR  

PVR=ΔP/QP 



M.G. ♂  51aa 
Isomerismo sn. Cardiopatia complessa in storia naturale 

Sat.O2 80% + emottisi recidivanti 





Congenital heart diseases and Pulmonary Hypertension 
The 4 phenotypes 


