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Capitolo 9

Ipertensione polmonare
Pulmonary hypertension
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Riassunto
L’allenamento all’esercizio fisico e il supporto educazionale e psicosociale nei pazienti con 
ipertensione polmonare determina miglioramento della capacità di esercizio e della qualità 
della vita ed è priva di effetti collaterali rilevanti, soprattutto nei pazienti sottoposti a terapia 
farmacologica ottimizzata.

Parole chiave: educazione, allenamento all’esercizio, terapia farmacologica

Summary
Exercise training and educational and psychosocial support in patients with pulmonary hy-
pertension leads to an improvement in exercise capacity and quality of life and is free from 
significant side effects, especially in patients undergoing optimized drug therapy.

Key words: education, exercise training, pharmacological therapy

Definizione 
L’ipertensione arteriosa polmonare (IAP) è una malattia rara, caratterizzata 
da elevata resistenza delle arterie polmonari, che porta allo scompenso del 
cuore destro. La IAP può essere idiopatica, detta anche ipertensione polmo-
nare primaria (IAPI), familiare (causata da mutazioni germinali di BMPR2, un 
membro della famiglia dei recettori di TGF beta di tipo II), o associata ad al-
tre condizioni, comprese le malattie del connettivo, le cardiopatie congeni-
te, l’infezione da HIV, l’ipertensione portale, l’esposizione ad anoressizzanti, 
nonché diverse patologie polmonari che portano a insufficienza respiratoria 
cronica ipossiemica, in primis BPCO e interstiziopatie. La IAP e la IAPI hanno 
una prevalenza rispettivamente di 15 e 5,9 casi per milione nella popolazio-
ne adulta a livello mondiale, mentre in Europa i dati si situano in un range 
di 15-60 soggetti per milione e 5-10 casi per milione per anno, rispettiva-
mente. Il tasso di mortalità standardizzato per età negli USA varia tra 4,5 e 
12,3 per 100.000 abitanti 1. In Italia si stimano circa 3.000 casi l’anno, con 
una incidenza di 2,4 casi per milione di soggetti 2 ma una mortalità molto 
elevata (circa 10% l’anno). La forma idiopatica, che rappresenta il 3,5% 
di tutte le forme di IAP 3, colpisce per i 2/3 il sesso femminile. Fino a poco 
tempo fa, la carenza di terapie mediche appropriate, la ridotta aspettativa 
di vita e il rischio elevato di accidenti cardiovascolari durante esercizio, ave-
vano posto delle barriere all’utilizzo della riabilitazione in questi pazienti 1; 
tuttavia, da quando i farmaci hanno sensibilmente migliorato la prognosi, il 
ruolo dell’allenamento all’esercizio è stato riconsiderato 4,5.

Caratteristiche cliniche
La pressione arteriosa polmonare media normale (mPAP) a riposo è di 14 
+/-3,3 mm Hg e il limite superiore della norma è 20,6 mm Hg; tuttavia, si 
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parla di IAP in presenza di un aumento di mPAP a riposo 
superiore a 25 mm Hg, rilevato tramite cateterismo del 
cuore destro 6. 
Un problema importante è il ritardo con cui viene ef-
fettuata la diagnosi: nel NYHA Registry, circa il 75% 
dei pazienti in classe NYHA 3 e 4 presentava una com-
promissione funzionale avanzata al momento della dia-
gnosi, con un ridotta distanza percorsa al test del cam-
mino (6MWD) e una mPAP media di 55 mmHG 7, e il 
ritardo tra l’inizio dei sintomi e la diagnosi era in media 
di più di un anno nel 50% dei pazienti 8.

Impatto della malattia
I pazienti con ipertensione polmonare presentano di-
sfunzione muscolare periferica 9 con conseguente ridu-
zione del condizionamento allo sforzo e alle attività del-
la vita quotidiana 10 che correla con la distanza percorsa 
al test del cammino 11; la ridotta capacità all’esercizio 
determina tra l’altro anche un peggioramento della 
qualità della vita 12, ed è associata ad ansia e depres-
sione 13; inoltre i livelli di ricondizionamento allo sforzo 
e alle attività della vita quotidiana sono predittori di so-
pravvivenza 14.

Aspetti modificabili  
con la riabilitazione
Non sono molti gli studi clinici che hanno dimostrato i 
benefici effetti dell’allenamento sulla capacità all’eser-
cizio di pazienti con IAP; una metanalisi della Cochrane, 
che ha considerato 5 studi RCT per un totale di 165 pa-
zienti, ha concluso che in questi soggetti l’allenamen-
to all’esercizio si traduce in miglioramenti clinicamente 
rilevanti nella capacità di esercizio, e non si associa ad 
alcun evento avverso grave 15.
Un’ulteriore metanalisi che ha raccolto 17 studi per un 
totale di 651 pazienti con IAP di diverso stadio, adegua-
ta terapia farmacologica e stabilità clinica da almeno 
2 mesi, non ha rilevato nessun evento avverso grave 
riconducibile agli interventi riabilitativi, e, oltre a confer-
mare un significativo miglioramento della prestazione 
fisica, ha rilevato anche un miglioramento della qualità 
della vita 16. 
Negli studi analizzati non risultano ancora indagati gli 
effetti specifici determinati dalle diverse modalità di 
allenamento eseguite singolarmente o in associazione 
tra di loro 17,18; a ogni modo l’allenamento, attraverso 
una combinazione di esercizio di resistenza e di forza, 
induce adattamenti cardiaci, polmonari e della musco-
latura periferica 19,20. Le modalità di allenamento della 
resistenza e della forza ricalcano spesso i modelli utiliz-
zati nella riabilitazione cardiologica 18. 
Meno chiari sono gli effetti sulla qualità della vita  15 

anche se gli studi hanno dimostrato che una riduzio-
ne della stessa è correlata a riduzione della capacità di 
esercizio, sintomi di insufficienza cardiorespiratoria, de-
pressione e ansia 16.

Aree di miglioramento
Nonostante il solido razionale e le evidenze a nostra 
disposizione, sia pur basate su casistiche non sempre 
numerose, la riabilitazione polmonare nella IAP è tut-
tora poco considerata e quindi sottoutilizzata; eppure 
gli studi di cui disponiamo la ritengono sicura e sce-
vra di eventi avversi se applicata a pazienti selezionati 
e con terapia medica ottimizzata; riteniamo pertanto 
necessaria una implementazione di questa opportunità 
terapeutica e che quindi la riabilitazione entri a pieno 
diritto nei programmi di gestione globale della malattia.
Inoltre, pur tenendo conto della centralità dell’allena-
mento, non dobbiamo dimenticare che la IAP può col-
pire soggetti giovani, ancora in età lavorativa e donne 
in età fertile, soggetti che possono pertanto subire gravi 
danni psicologici, nonché ansia, depressione, dispera-
zione e attacchi di panico. Quindi anche questo parti-
colare aspetto non va trascurato.

Raccomandazioni
• L’allenamento all’esercizio fisico nel pazien-

te con IAP è efficace e dovrebbe essere inse-
rito nella gestione globale della malattia.

• È necessaria una accurata selezione dei pa-
zienti da avviare al programma riabilitativo 
e che gli stessi pratichino una terapia far-
macologica ottimizzata comprensiva della 
eventuale ossigenoterapia in corso di eserci-
zio fisico, se necessaria. 

• È importante non trascurare le componenti 
educazionali e psicosociali.
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