Intervento Dott.ssa Scelsi completo

Io sono onorata di essere oggi con voi e ringrazio la sig.ra Proia per l’ invito.

Il centro di Pavia ha cominciato la sua attività nel 1996, anno in cui è stato per la prima volta pubblicato su un  giornale internazionale un importante risultato, quello dell’efficacia di una terapia per l’ ipertensione polmonare. Allora c’era solo il Flolan come possibilità terapeutica: quindi una terapia piuttosto impegnativa. Nello stesso anno presso il Policlinico S. Matteo di Pavia è giunta una giovane donna proveniente dalla Valtellina con un’IAP idiopatica, mandata presso la Cardiochirurgia per essere inserita in lista di trapianto di polmone. I cardiochirurghi hanno chiesto a noi aiuto, noi però la malattia la conoscevamo solo dai libri di testo, non avevamo mai visto un paziente. Da allora ci siamo appassionati, abbiamo gestito la giovane donna, ripeto allora c'era solo il Flolan,  la malattia era talmente avanzata che era comunque l’ unica terapia possibile. E’ stato impiantato un catetere permanente e avviato il Flolan. E questo è stato il nostro primo successo perché dopo 6 mesi alla giovane donna è stato trapiantato il polmone. Sono quindi 13 anni di esperienze, 13 anni di successi, ma anche di insuccessi, sfortunatamente. In questi 13 anni abbiamo cercato di collaborare con le industrie farmaceutiche. Noi non possiamo non ringraziare l’industria farmaceutica che si è appassionata a questa malattia e che in questi anni ci ha dato tanti farmaci. Prima c’era solo il Flolan, poi nel 2000 è cominciato ad arrivare il Bosentan, e da lì poi gli inibitori delle endoteline si sono perfezionati. E’ arrivato il Telin tra poco è già in commercio un altro inibitore delle endoteline che si chiama Volubris,   il Revazio, altro farmaco che abbiamo accettato e che reputiamo essere un farmaco efficace, un farmaco innovativo. Il Ventavis, qualcuno di voi probabilmente fa la terapia infusiva inalatoria, e il Remodulin che è un’altra prostaciclina sottocute. Quindi noi abbiamo attualmente tanti farmaci, possiamo quindi gestirli con una terapia di associazione, cosa che nel 96 non potevamo fare. Quindi grazie alle industrie farmaceutiche che sono riuscite a darci queste possibilità terapeutiche. I progressi della tecnologia sono stati sicuramente importanti. 

Noi medici del Policlinico San Matteo non solo valutiamo clinicamente i nostri malati, ma personalmente facciamo anche l’ecocardiogramma e vi dico che è molto diverso leggere l’esito di un referto scritto piuttosto che vedere in prima persona come si muove il vostro cuore, quali sono le caratteristiche. Sicuramente l’impressione clinica che si ha  deve essere confermata poi da un esame  strumentale quale l' ecocardiografia. 

L'ecocardiografia: adesso ci sono degli strumenti eccezionali, prima facevamo molta fatica a vedere il vostro cuore, adesso si riesce a vedere bene, la stima delle pressioni polmonari è sicuramente attualmente più precisa nonostante rimanga sempre una stima. Noi dall'eco possiamo sbagliare, magari dall'eco avete  50  di questo fatidico “pressioni polmonari” e magari al cateterismo cardiaco destro sono 20 mm di mercurio in più o magari addirittura 10 in meno. Non è l'operatore che ha sbagliato, è che la metodica ha comunque dei limiti e da questo deriva il fatto che il cateterismo cardiaco al lato destro che noi, spesso a malincuore, vi proponiamo, è indispensabile perché ci dà una misura precisa delle pressioni polmonari. Ma oltre alla misura precisa della pressione polmonare ci dà anche tanti dati: la portata del cuore, le pressioni nell'atrio, tanti elementi che, misurati correttamente, ci fanno capire se possiamo accontentarci della terapia che vi abbiamo dato oppure dobbiamo potenziarla. 

Dal '96 al 2009 noi abbiamo collaborato strettamente con la Cardiochirurgia, perché non può esistere una gestione dei malati con ipertensione polmonare senza pensare, nel caso in cui la malattia dovesse avanzare, ad un trapianto di polmone. Alcuni nostri malati sono andati incontro addirittura ad un trapianto cuore-polmoni. C'è un dato clinico di una giovane donna che ha vissuto 12 anni in terapia con Flolan, durante la sua storia naturale ha ricevuto il Viagra per uso compassionevole prima, poi Revazio quando è uscito, ha provato il Bosentan, ma ha avuto effetti collaterali. Quando il Telin è stato disponibile ha provato il Telin,  Con le varie terapie di associazione ha vissuto 12 anni con una buona qualità di vita. Fortunatamente è arrivato per lei un cuore-polmone  (è difficile fare un trapianto cuore polmone). Nel suo caso c'era questo blocco e lei è stata trapiantata ed ora vive una vita normale. Per cui la terapia è grandiosa: dà grossi risultati, e il trapianto di polmoni nella Cardiochirurgia di Pavia è una realtà. 

Altra realtà è l'intervento di endoarterectomia polmonare. Qui ci distacchiamo forse un po' dall'argomento, ma è giusto. Ci sono delle forme di ipertensione polmonare che sono dovute all'occlusione delle arterie polmonari per colpa di un materiale che si chiama coagulo o trombo che magari si stacca dalle vene delle gambe o si stacca dalle vene dell'addome e va a occludere le arterie polmonari e dà ipertensione polmonare. I malati che hanno un' occlusione particolare, anatomica, possono essere sottoposti a questo intervento che si chiama di trombo-endoarterectomia polmonare. Si può disostruire l'arteria togliendo il trombo e quindi si toglie l'ostruzione che causa la malattia. Il successo è veramente importante perché i pazienti  normalizzano le pressioni   polmonari e il cuore destro che faceva così fatica torna ad essere un cuore destro normale. Circa 220 interventi di tromboendoarterectomia sono stati fatti a Pavia (al marzo 2009) e non nego che l' abilità dell'operatore incide moltissimo sul successo dell'intervento e quindi  sulla sicurezza dell'intervento stesso. Il Prof. D'armini parla in tutti i congressi, appunto di  ipertensione polmonare proprio in questa sua casistica. Sono generalmente uomini in età media e spesso  arrivano molto compromessi. Spesso sono in terapia anticoagulante, ma la terapia non cambia notevolmente la loro situazione. Guardate: (mostra immagini) questa è la pressione polmonare media, quindi il valore medio prima dell'intervento scende e si normalizza dopo la disostruzione. Le resistenze  vascolari si riducono e il malato che prima dell'intervento stava male dopo 3 mesi dall'intervento (già questa è una prima fase funzionale) non ha quasi più sintomi e mantiene il beneficio per tutta la vita. Guardate il cuore, queste sono immagini piuttosto interessanti che ora cerco di descrivervi: questa è la parte destra del cuore, vedete com'è grossa? Com'è dilatata? Questo è il ventricolo sinistro che è tutto compresso dalla parte destra del cuore che è  grossa. Quando togliamo l'ostruzione il ventricolo destro che era così grosso, torna ad essere un ventricolo normale e lo schiacciamento che c'era sull'altra parte del cuore va via. Vedete questo? E' il ventricolo sinistro che riacquista la sua forma sferica. E questi sono gli stessi casi: dilatato prima, ritorna ad essere normale; schiacciamento della parte sinistra ventricolo destro torna ad essere normale. Quindi è un intervento che, se è fattibile,   dà dei risultati veramente eccezionali. Sopravvivenza ottima, la mortalità operatoria è di circa il 9%, ma perché? Perché è alta in malati molto, molto avanzati. Ecco perché è importane inviare ai Centri di Riferimento il malato appena si fa la diagnosi: perchè non si perda tempo! Dunque c’è anche l’intervento chirurgico. Dopo di questo c’è il “follow-up” e cioè questi malati dopo essere operati non vengono lasciati a sé.  Li ricoverano facendo un chek-up completo al terzo mese e al quinto mese. Poi ogni anno e poi in tempi successivamente predisposti. A questo programma partecipiamo tutti. Ci sono i Cardiochirurghi che, logicamente,  danno l’ indicazione e fanno l’ intervento, gli Anestesisti e i Rianimatori che tengono il malato nel periodo post-operatorio e tutti noi Cardiologi, i Pneumologi i Radiologi che aiutano sia nella diagnosi pre-operatoria che nel follow-up successivo i Cardiochirurghi. E questo è un vanto per la Fondazione Policlinico San Matteo di Pavia perché una Cardiochirurgia che ha questa esperienza è veramente una Cardiochirurgia forte! 

Noi come lavoriamo? Noi lavoriamo in maniera interdisciplinare. Abbiamo bisogno alcune volte del Reumatologo perché ci sono le forme associate con l’ anginopatie; dobbiamo lavorare in simbiosi spesso con gli Infettivologi perché ci sono delle ipertensioni polmonari che sono associate all’ AIDS (quindi all’ infezione dell’HIV). Spesso lavoriamo con gli Epatologi, quelli che studiano il fegato, perché ci sono delle forme di cirrosi epatica che danno un’ ipertensione che si chiama portopolmonare. Lavoriamo con i Pneumologi, con i Cardiochirurghi e con il Radiologo, perché il radiologo facendo la TAC mi aiuta a fare le diagnosi escludendomi alcune forme un po’ particolari di ipertensione polmonare. Per cui è un lavoro d’equipe: l’equipe deve esserci e deve esserci un’ equipe specializzata che conosce molto bene la malattia.

 In questi 13 anni ho visto circa 600 pazienti con ipertensione polmonare; la maggior parte sono forme idiopatiche, molte forme associate a collagenopatie quale la sindrome di Eisenmenger, le forme portopolmonari, .l’uso di anoressizzanti orali.

E’ importante che il medico e il paziente parlino! Dicevo ieri a un nostro paziente che non è ammissibile che il malato non venga visitato e non si parli con il paziente. Ma questo è vero per gli specialisti ma ancora di più per i medici di medicina generale che sono quelli che alla fine hanno con voi il contatto quotidiano e sono quelli che possono percepire da voi  la lamentela di un sintomo e quindi devono far partire una serie di accertamenti che poi porta a una diagnosi, che deve essere una diagnosi precoce.

 Le caratteristiche dei malati:  sono generalmente soggetti intorno ai 45-50 anni, sfortunatamente il sesso femminile è più colpito e spesso la diagnosi è tardiva. Diciamo la verità che dal ‘96 al 2000 la diagnosi era veramente tardiva perché la malattia era poco conosciuta. Dal 2000 al 2009 si è cambiato radicalmente: l’opinione scientifica è focalizzata sull’ipertensione polmonare. Nei congressi nazionali, europei internazionali,  viene dato moltissimo spazio alla malattia ipertensiva polmonare quindi i medici la conoscono di più, la sospettano di più e la diagnosticano prima.

 Questi (la Dott.ssa mostra delle diapositive) sono i dati del test del cammino che noi tutte le volte vi costringiamo a fare, volenti o no, e l’emodinamica che comunque ci dà dati che non possono essere non presenti in una valutazione di un paziente con un’ ipertensione polmonare. Guardate quanti Esami noi vi costringiamo a fare! Sono tanti, ma sono necessari per fare una diagnosi. Ma l’aspetto più importante è che voi non dovete accettare nessuna prescrizione terapeutica prima di fare un cateterismo cardiaco destro! Il cateterismo cardiaco destro è un esame che voi dovete fare prima di prendere qualsiasi medicina. Non solo perché ci dice, come vi ho detto, ci misura in maniera dettagliata, le pressioni e la portata, ma perché durante l’esame bisogna fare un test che si chiama “test all’ ossido nitrico”. Vi mettiamo la mascherina e voi inalate dell’ossido nitrico che è un gas inodore che non dà fastidio. Se c’è nelle vostre arterie polmonari ancora una riserva, c’è una vaso reattività (il 10% circa  di voi ha questa vaso reattività) possiamo darvi una terapia che è un calcioantagonista e cioè un farmaco che si prende normalmente in farmacia. Vuol dire che voi avete quindi ancora una riserva e la troviamo con il test all’ ossido nitrico. Se invece (il 90% di voi) non ha questa vaso reattività, allora parte la terapia che voi conoscete bene: col Tracler, il Thelin il Revazio e via dicendo. Quindi questo esame è importantissimo  e  deve essere fatto in un Centro di Riferimento che  è  in grado di farlo correttamente e vi fa un test all’ossido nitrico che poi ha delle ripercussioni prognostiche e soprattutto terapeutiche importanti,

E questo è l’esame del cateterismo: l’esame in cui si mette un catetere nel cuore, si vanno a misurare le pressioni polmonari si ha una conferma della diagnosi, e poi si può da lì dare un’indicazione terapeutica.

Come vi seguiamo? Vi seguiamo sicuramente molto da vicino perché è necessario seguirvi molto da vicino. Spesso, se siete lontani geograficamente, vi si può benissimo gestire in collaborazione con i cardiologi che vi hanno sospettato la malattia. Logicamente, però, i momenti importanti, che sono quelli della verifica terapeutica, quelli siete costretti a venirli a fare nel centro di riferimento perché è quello che ha le competenze per dirvi se possiamo rimanere con la terapia che state facendo oppure dobbiamo potenziarla.

 Vi ripeto la visita clinica è importantissima. Anche se un medico impiega 5 minuti a visitarvi in quei 5 minuti raccoglie delle informazioni che sono insostituibili e i 5 minuti in cui vi fa delle domande a tappeto a cui voi spesso dovete rispondere frettolosamente si o no sono importantissimi  perché il medico raccoglie sintomi e temi che poi mette insieme e capisce quanto deve potenziare magari di più la terapia diuretica, oppure se deve anticiparvi gli esami perché è convinto che voi non abbiate una risposta adeguata alla terapia. Quindi è un momento breve ma molto intenso. 

L’ ecocardiogramma è un altro esame fondamentale. Noi capiamo se il cuore fa più fatica o meno, vediamo se sono arrivate delle aritmie oppure se il cuore batte regolarmente, vediamo se va più veloce oppure se batte un pochino più piano, prendiamo anche informazioni complementari dall’ ecocardiogramma. L’eco noi lo facciamo personalmente e siamo veramente orgogliosi di avere una tecnologia che ci aiuta molto nella diagnostica. Allora, questo voi lo vedrete quando fate l’eco (la dott.ssa mostra immagini), magari sbirciate sul monitor, questo è il ventricolo destro, guardate come è grosso, generalmente è piccolo quanto questo,  invece nei soggetti normali il ventricolo sinistro è più grosso. Quindi voi avete un ventricolo destro molto grosso che comprime questo piccolo ventricolo sinistro. E invece questo ventricolo sinistro che generalmente è sferico così, è qui tutto schiacciato dalla parte destra del cuore che è molto dilatata. Tutto questo generalmente. Questa è un’ insufficienza della tricuspide, quella che la signora Proia mi ricordo nel ‘98 non aveva e non riuscivamo a spiegarci le pressioni polmonari. Magari con la tecnologia di oggi si riesce meglio. Questa è la stima delle pressioni polmonari. Ripeto, noi “stimiamo” quindi possiamo sbagliare di 20-18 mm di mercurio, dice la letteratura, quindi possiamo sovrastimare o sottostimare di molto. Ecco perché è importante fare alla fine questo cateterismo destro che spesso voi, naturalmente, non avete voglia di fare perché è una metodica invasiva e vuole il ricovero. Ma ci sono momenti in cui deve essere assolutamente fatto. 

Come vi seguiamo? Allora: al tempo zero voi arrivate nell’ ambulatorio, venite visitati, decidiamo di ricoverarvi, si vedono tutti gli esami, si fa la visita, l’ECG, il test del cammino e poi il cateterismo destro con l’ossido nitrico, come abbiamo detto, che è un punto fondamentale sia per la conferma della diagnosi che per l’indicazione terapeutica. Dopo un mese vi rivediamo per vedere gli effetti collaterali della terapia, se state bene, se non state bene, se l’avete tollerata. A 4 mesi vi costringiamo a ricoverarvi un’altra volta perché reputiamo che un cateterismo cardiaco destro fatto a 4 mesi dall’ inizio della terapia possa darci una risposta fondamentale: la terapia che abbiamo dato è stata efficace? Si. Non ha cambiato niente o la malattia ha camminato lo stesso? Qui noi sappiamo se possiamo contentarci del farmaco che vi stiamo dando o possiamo proporvi una terapia di associazione. E così poi si fa un cateterismo destro dopo un’ associazione di terapie; poi vi si vede regolarmente. Ripeto, se il paziente è troppo lontano e venir su troppo frequentemente diventa troppo difficile si può costruire una specie di rete. Per esempio noi abbiamo un cardiologo che è venuto da noi, ha fatto un training, ha imparato bene a conoscere la malattia; il quale tiene i malati provenienti dall’area vicino a Varese in maniera complementare con noi. Quando bisogna fare, però, il cateterismo cardiaco e prendere delle decisioni, ce li manda perché, logicamente, le competenze di un Centro di Riferimento sono molto alte rispetto ad un Centro che vede pochi malati. Per cui, in conclusione: 

· la diagnosi deve essere precoce. Adesso che la malattia è più conosciuta speriamo che la diagnosi precoce avvenga più spesso di prima; 

· il cateterismo cardiaco destro è un esame fondamentale e vi ribadisco la necessità di farlo; 

· la terapia farmacologica è evoluta e questo ci ha aiutato, vi ha aiutato, 

· la caterizzazione è efficace e quindi noi la promulghiamo, questo è importante . 

Qualche volta voi state nettamente meglio ma l’eco, questa famosa “path” all’eco, al cateterismo cardiaco, non si modifica. E allora voi dite: ma questo farmaco non funziona! E noi vi diciamo: -ma guardi che lei sta meglio! E perché sta meglio? Perché al cateterismo cardiaco destro notiamo che aumenta la portata cardiaca, cioè aumenta la pompa, il sangue che arriva al ventricolo sinistro e viene pompato. Per cui non fate cadere le braccia se sentite che questa path all’ eco è magari sempre uguale o scesa di poco ecc. La cosa importante è come state voi e soprattutto dal punto di vista emodinamico la portata cardiaca che aumenta , motivo per cui voi vi sentite meglio e fate magari più  metri al test del cammino. Questo è un concetto importante. 

Bisogna stare attenti agli effetti collaterali, per cui quando il medico vi dice: -Fate l’esame della funzione epatica ogni mese, attenti  alla coaugulazione perché il farmaco che vi diamo interagisce con, non so, il Cumadin o il Sintron... Fatelo! Noi abbiamo avuto casi di giovani donne che conoscevano bene la malattia che hanno fatto i loro esami fino a un certo punto, poi stavano bene e per 6 mesi non hanno fatto più esami del sangue. Vengono da noi, son ricoverate, facciamo gli esami del sangue e troviamo un fegato completamente sballato! E qui, bisogna farlo! Voi oltre alla compliance (cioè all’ aderenza alla terapia),  dovete stare attenti anche a quello che vi chiediamo soprattutto sulla sicurezza e sul controllo degli effetti collaterali dei farmaci.

 Logicamente, per questo siamo qui apposta e vogliamo collaborare. Da parte vostra abbiamo bisogno della vostra fiducia, noi dobbiamo sicuramente darvi consigli, ma la collaborazione probabilmente è l’arma vincente non solo nella vostra malattia ma nel rapporto fra tutti i medici e pazienti. 
Grazie per l’attenzione 

