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…no single institution 
sees a large enough 
number of patients 

with peripartum 
cardiomyopathy to 

conduct any 
significant research 

on this entity 
Veille and Zaccaro, Am J Obstet Gynecol 1999 

Lampert and Lang, Am Heart J 1995 

…the practing 
cardiologist may see 

only a few cases 
during his or her 

career 
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PERIPARTUM CARDIOMIOPATHY: 
TERMS HYSTORY 

•  Toxic pospartal heart failure 
•  Postpartum heart disease 
•  Postpartum myocardosis 
•  Meadows’ syndrome 
•  Idiopathic myocardial degeneration associated with 

pregnancy 
•  Zaria syndrome 
•  Postpartum cardiomyopathy 

Abboud J et al, Intern J Cardiol 2007 



PERIPARTUM CARDIOMIOPATHY:  
DEFINITION 



PERIPARTUM CARDIOMIOPATHY:  
DEFINITION 



ONSET OF PPCMP IN A POOL OF 13 STUDIES 
BASED ON 419 CASES 

Post-partum 
0-4 months Other 

Antepartum > 1 month 
Postpartum > 4 months 

Antepartum 
1 month 

78% 
13% 

9% 

From Lamper MB & Lang RM, Am Heart J 1995 

Clinical presentation and oucome of pts with 
PPCMP diagnosed early in pregnancy are similar 

to those of pts with traditional PPCMP and 
probably represent the same disease (123 pts from a survey 

among ACC members). 

   Elkayam et al, Circulation 2005 
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PERIPARTUM CARDIOMIOPATHY:  
DEFINITION 



PPCMP: esordio dei sintomi/alterazioni eco nella 
casistica Emilia Romagna-S.Orsola-Malpighi 

gravidanza:
ultimo mese 6 pz
parto 3 pz

post parto 9 pz

gravidanza: <
ultimo mese 3 pz



•  38 anni, 2° gravidanza (nessun problema alla 1° gravidanza, parto cesareo x 
presentazione podalica), familiarità x CI 

•  12° settimana di gestazione: … 
•  37° settimana di gestazione:  

–  moderata astenia, riduzione tolleranza allo sforzo, NYHA II 
–  Ecocardiogramma: DTDVsn 65 mm, DTSVsn 56 mm, VTDVsn 223.6 ml, VTSVsn 153.6 ml, AF 

15%, FE 32%, aspetto globoso del Vsn, IM L/M 
•  38° settimana di gestazione: parto cesareo, M 3.920 g, senza segni di sofferenza 

fetale 
•  Dopo il parto: benessere soggettivo, allattamento al seno 
•  2 mesi dopo il parto:  

–  dispnea x sforzi lievi, ortopnea, astenia marcata, notevole limitazione dell’attività fisica, classe 
NYHA III 

–  FC 120b/min, T3, soffio olosistolico 3/6 L, ECG tachicardia sinusale, BBsn completo 
–  Ecocardiogramma: DTDVsn 68 mm, AF 15%, FE 32%, IM severa, IT lieve, PVdx 35 mmHg, 

pattern di riempimento ventricolare restrittivo 

CARDIOMIOPATIA PERIPARTUM : caso clinico 



•  38 anni, 2° gravidanza (nessun problema alla 1° gravidanza, parto cesareo x 
presentazione podalica), familiarità x CI 

•  12° settimana di gestazione: … 
•  37° settimana di gestazione:  

–  moderata astenia, riduzione tolleranza allo sforzo, NYHA II 
–  Ecocardiogramma: DTDVsn 65 mm, DTSVsn 56 mm, VTDVsn 223.6 cm3, VTSVsn 153.6 cm3, AF 15%, FE 32%, aspetto globoso del Vsn, IM L/M 

•  38° settimana di gestazione: parto cesareo, M 3.920 g, senza segni di sofferenza fetale 

•  Dopo il parto: benessere soggettivo, allattamento al seno 
•  2 mesi dopo il parto:  

–  dispnea x sforzi lievi, ortopnea, astenia marcata, notevole limitazione dell’attività fisica, classe 
NYHA III 

–  FC 120b/min, T3, soffio olosistolico 3/6 L, ECG tachicardia sinusale, BBsn completo 
–  Ecocardiogramma: DTDVsn 68 mm, AF 15%, FE 32%, IM severa, IT lieve, PVdx 35 mmHg, 

pattern di riempimento ventricolare restrittivo 
–  Ricovero ospedaliero: valutazione emodinamica/coronarografia: CMPD, coronarie indenni 
–  Inizia tp con ACE-I, beta-bloccante, diuretico e digitale 

•  successivi controlli: progressivo miglioramento clinico/strumentale 
•  20 mesi dopo il parto: asintomatica, ECG: BBsn, Ecocardio: DTDVsn 55 mm, AF 25%, FE 

48%, IM moderata, IT minima, PVdx normale, Tp: betabloccante e ARB 
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•  38 anni, 2° gravidanza (nessun problema alla 1° gravidanza, parto cesareo x 
presentazione podalica), familiarità x CI 

•  12° settimana di gestazione: riscontro occasionale di BBsn all’ECG 
•  Asintomatica, h 165 cm, peso 70 Kg, PA 120/70, lieve anemia siderocarenziale 
•  Ecocardiogramma: DTDVsn 54 mm, DTSVsn 41 mm, VTDVsn 141.3 ml, VTSVsn 

74.2 ml, AF 24%, FE 48%, aspetto tendenzialmente globoso del Vsn, Asn 43 mm, 
IM L/M 

•  Prescritto ASA 100 mg 
•  Controlli clinici mensili, controlli ecocardiografici bimestrali 
•  Stabilità clinica e normali parametri ostetrici (indici di resistenze vascolari alla 

flussimetria delle arterie uterine e indici di accrescimento fetale) 
•  Progressivo peggioramento degli aspetti strutturali e funzionali del Vsn 

all’ecocardiogramma 

CARDIOMIOPATIA PERIPARTUM : caso clinico 



INCIDENCE OF PPCMP Blauwet LA & Cooper LT, Heart 2011 



PERIPARTUM CARDIOMYOPATHY: 
EPIDEMIOLOGY 

Incidence (marked geographical and ethnic variation in the incidence of 
PPCMP) 

 
•  It is not known (no population-based estimates) 
•  Presumably: 1/3000 - 1/4000 live births (1/1485-1/15.000) 
•  Black women > White women (15:1) 
•  Greater risk: Black african population (1/100 in the Nigerian Hausa 

tribe - ingestion of kanwa) 

National Heart, Lung, Blood Institute and Office of Rare Diseases Workshop on PPCMP, JAMA 2000 



Fattori di rischio ed etiologia della PPCMP 
 Blauwet LA & Cooper LT, Heart 2011 



Fattori di rischio ed etiologia della PPCMP 
      Fattori di rischio 

 
•  Multiparità 
•  Gravidanza gemellare (13%) 

•  Maggiore prevalenza nella razza africana 
(associazione razziale o maggiore 
frequenza nei ceti meno abbienti?) 

•  PIH, PE (43%) 

•  Familiarità 

             Etiopatogenesi 

•  Ipotesi immunogenetica (sostenuta anche dall’esordio 
prevalente nell’immediato postparto) 

•  Deficit nutrizionali (selenio, calcio) 
•  Infezioni virali 
•  Ingestione di Kanwa ed esposizione a fango caldo-umido 

delle donne nigeriane (carico salino, ipertensione…) 

•  Risposta maladattativa allo stress emodinamico della 
gravidanza (aspetti fisiopatologici comuni: squilibrio 
angiogenico, stress ossidativo…prolattina) 

•  Forme fruste di predisposizione genetica alla CMPDI 

•  Trasmissibilità con l’embrione (un caso di PPCMP in 
“utero in affitto” x embrione di donna con pregressa 
PPCMP, un caso di HF in primigravida attempata da 
donazione di ovocita/embrione) 



An improved understanding of the 

pathophysiological pathway leading to PPCM 

may result in the development of novel 

disease-modifying therapies for this condition 



PERIPARTUM CARDIOMYOPATHY 

diversi tipi di malattia considerati nella PPCMP 
 
•  CMP preesistente e slatentizzata dal carico emodinamico della 

gravidanza 
•  Abitudini alimentari particolari: carenze alimentari, sovraccarico salino 
•  Miocardite (associazione con patologie autoimmuni) 
•  (Prolattina) 

…rimane un gruppo eterogeneo con aspetti molto vari 
dal punto di vista epidemiologico nonostante i 

tentativi di restringere i criteri diagnostici… 



PERIPARTUM CARDIOMIOPATHY: casistica Emilia Romagna-S.Orsola-Malpighi 
id età Esordio 

sintomi 
n. grav. FE % 

esordio 
FE %     
6 m 

NYHA 
esordio 

NYHA   
6 m 

PIH/
PE 

Tp 6 m 

DS 
LIT(as) 
MS 
CB 
BC 
BC 
CR 
 
CR 
 
MJM 
 
CBr 
 
RA  
 
PA 
CM 
FM 
BP 
FJ (af) 
BD 

38 
31 
31 
31 
36 
40 
27 
 
28 
 
35 
 
33 
 
36 
 
33 
38 
36 
36 
44 
30 

37 sett * 
Parto * 
Parto * 
2 sett post * 
2 sett post * 
7 m eco peg. 
2 sett post * 
 
33 set Vsn↑, 
IM 
5 sett post 
FE↓ 
1° trim, 36° 
sett bbsn  
31° sett eco 
 
35 sett 
36 sett * 
32 sett  
1 sett post 
3 m post 
1 m post * 

2 
1 
1 
2 
1 
2 
1 
 
2 
 
1 
 
1 
 
1 
 
1 
1 
1 
2 
5 
1 (gem) 

48 poi 32 
na 
15 
18 
35 
54 poi 47 
40 
 
64 
 
58 
 
58 
 
44 
 
55 
40 
? 
40 
15 
43 

48 
61 
62 
tx 
65 
52 
64 
 
58 
 
? 
 
45 
 
? 
 
40 
50 
30 
55 
20 
45 

III poi IV 
IV 
IV 
IV 
IV 
II 
IV 
 
II 
 
I 
 
III 
 
I 
 
IV 
IV 
? 
II 
II 
IV 

I 
I 
I 
tx 
II 
II 
I 
 
II 
 
I 
 
I 
 
? 
 
I 
I 
III 
I 
II 
I 

No 
PE 
No 
No  
? 
No 
No 
  
No 
 
PE 
 
No 
 
No  
 
No 
IC 
IC 
? 
? 
PE 

Si (cmpd,coro ok) 
No (PE) 
Si (shock allerg.) 
Tx  
Si (tiroidite) 
Si (distiroidismo) 
Si (miocardite 
LES) 
Si (IM m/s) 
 
No (PE) 
 
Si (tiroidite/non 
compatt.) 
No (tiroidite, 
diabete gest.) 
Si (coronarie ok) 
Si 
Si  
Si  
si 
Si (PE fam cmp) 

* Ricovero in TI/rianimazione 



POSSIBLE CAUSES OF LV DYSFUNCTION OR HEART FAILURE 
CONFOUNDING THE DIAGNOSIS OF PPCMP IN PREGNANCY 

      General 
 

•  Chronic HBP heart disease 

•  Congenital heart disease 

•  Rheumatic heart disease 

•  Pulmonary disease 

•  Thromboembolism 

•  Sepsis 

             Obstetric 

•  Preeclampsia 

•  Excess administration of tocolytic agents 

•  Fluid overload after steroid use 

•  Amniotic fluid embolism 

Because many of the signs and symptoms are similar to 

those of normal pregnancy and early postpartum period, the 

diagnosis of PPCMP can easily be missed 



Diagnosis remains a challenge 



PERIPARTUM CARDIOMIOPATHY: TREATMENT 

–  PRE-PARTUM 
•  Early delivery 
•  Digoxin 
•  Vasodilators (Hydralazine) 
•  Diuretics 
•  CCB (if hypertension) 
•  ß-blockers (if necessary, low fetal 

growth) 
•  Anthycoagulants  (heparin) 

Excretion of drugs and metabolytes 
during breast feeding 

–  POST-PARTUM 
•  Digoxin 
•  Diuretics 
•  Vasodilators  
•  Ace-I/ARBs/renin-I 
•  CCB (if hypertension) 
•  ß-blockers  
•  Anthycoagulants  (warfarin) 



PERIPARTUM CARDIOMIOPATHY: TREATMENT 
–  ADDITIONAL TREATMENTS 

Experimenta therapy: 
•  Immunosuppressive therapy 

–  Limited to myocarditis (biopsy) and not improved after 2 weeks of treatment 

•  Intravenous immunoglobilin  
•  Pentoxifylline 
•  Bromocriptine 

Implantable cardioverter-defibrillator 
Cardiac assist devices 
Cardiac transplantation  

–  Survival  (?) 
»  = Other CMP (Keogh, 1994) 
»  Reduced survival 

–  Early rejection 



PERIPARTUM CARDIOMIOPATHY: 
DIFFERENCES WITH IDMP 

•  Younger age 
•  Better prognosis 
•  Higher incidence 
•  Mostly postpartum (IDCMP usually manifests by the 2° trimester) 
•  Exclusively pregnant women or peripartum period 
•  Varying types of hemodynamic patterns 
•  Unique sets of antigenes and antibodies against myocardium 
•  Higher incidence of myocarditis 
•  Heart size returns to normal after delivery in a greater percentage of pts 
•  More rapid worsening of clinical conditions  

Pradipta Bhakta et al, Yonsei Med J 2007 



PERIPARTUM CARDIOMIOPATHY 

…identità nosografica distinta 
…o la gravidanza rende simili differenti tipi di 

cardiomiopatie 



…detrimental effect of oxidative stress…increase in the expression 

and activity of cathepsine-D, which is responsible for cleaving the 

32-kDa form of prolactin to a smaller 16-kDa fragment…

vasoconstrictor, antiangiogenic and proinflammatory apoptotic 

properties 







PERIPARTUM CARDIOMIOPATHY: TREATMENT 
–  ADDITIONAL TREATMENTS 

Experimenta therapy: 
•  Immunosuppressive therapy 

–  Limited to myocarditis (biopsy) and not improved after 2 weeks of treatment 

•  Intravenous immunoglobilin  
•  Pentoxifylline 

•  Bromocriptine 
Implantable cardioverter-defibrillator 
Cardiac assist devices 
Cardiac transplantation  

–  Survival  (?) 
»  = Other CMP (Keogh, 1994) 
»  Reduced survival 

–  Early rejection 





PERIPARTUM CARDIOMIOPATHY: PROGNOSIS 

•  The prognosis of PPCM depends on the normalization of 
LV function < 6 mo. after delivery.  

•  If EF% is < 35% the 10-year actuarial survival rate has 
been estimated to be 42% (Davis MD, 1992)  

•  The mortality rate of PPCM has been reported to be 
25-50% and most deaths < 3 mo. after diagnosis for 
progressive CHF, arrhythmias and thromboembolism. 

•  Patients with PPCM whose LV function recovers have a 
significanly improved survival. 



LONG-TERM PROGNOSIS OF PPCM AND LV 
FUNCTION  

85% deaths 
15% survival 

n.15 
EF>35% 

Demakis et al, 1971 

n.12 
EF<35% 

100% survival 

90% deaths 

n.7 
EF=23% 

LVEDD 5.8 cm 

100% survival 

n.7 
EF=11% 

LVEDD 6.9 cm 

St John-Suttom MS, 1991 



PERIPARTUM CARDIOMIOPATHY: PROGNOSIS 

•  The prognosis of PPCM depends on the normalization of 
LV function < 6 mo. after delivery.  

•  If EF% is < 35% the 10-year actuarial survival rate has 
been estimated to be 42% (Davis MD, 1992)  

•  The mortality rate of PPCM has been reported to be 
25-50% and most deaths < 3 mo. after diagnosis for 
progressive CHF, arrhythmias and thromboembolism. 

•  Patients with PPCM whose LV function recovers have a 
significanly improved survival. 







Contractile reserve of the LV among patients recovered 
from PPCM  and matched controls 
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Lampert MB et al, Am J Obstet Gynecol,1997 



•  33 anni, 2 anni fa gravidanza con 2 episodi di gastroenterite e dispnea con ortopnea nell’ultimo 
mese 

•  Travaglio piuttosto lungo, con necessità di ossitocina 
•  Tentativo di parto vaginale con anestesia spinale (fentanil)… 
•  Cesareo con epidurale complicato da dispnea acuta e parestesie diffuse (anche arti superiori)…

terapia non meglio precisata, prurito al volto…dispnea, shock, perdita di coscienza  
•  Bambina 3340 g, Apgar 1 min 9, Apgar 5 min 9 
•  Ecocardiogramma il giorno dopo il parto: DTDVsn 56 mm, DTSVsn 48 mm, AF 14%, FE 27%, IM 

lieve, IT lieve, versamento pericardico lieve 
•  Ecocardiogramma 5 giorni dopo il parto: DTDVsn 65 mm, DTSVsn 46 mm, AF 29%, FE 34%, IM 

minima, IT lieve, pattern restrittivo, versamento pericardico lieve 
•  Rapido miglioramento clinico e strumentale (terapia con ACE-I, beta-bloccante gradualmente 
“autoridotta”) 

Diagnosi di PPCMP, successivamente messa in dubbio in altra sede x la 
rapidità di comparsa e risoluzione (shock da fentanil?) 

CARDIOMIOPATIA PERIPARTUM : caso clinico 



•  33 anni, 2 anni fa gravidanza con 2 episodi di gastroenterite e dispnea con ortopnea nell’ultimo mese 
•  Travaglio piuttosto lungo, con necessità di ossitocina 
•  Tentativo di parto vaginale con anestesia spinale (fentanil)… 
•  Cesareo con epidurale complicato da dispnea acuta e parestesie diffuse (anche arti superiori)…terapia non meglio 

precisata, prurito al volto…dispnea, shock, perdita di coscienza  
•  Bambina 3340 g, Apgar 1 min 9, Apgar 5 min 9 
•  Ecocardiogramma il giorno dopo il parto: DTDVsn 56 mm, DTSVsn 48 mm, AF 14%, FE 27%, IM lieve, IT lieve, versamento 

pericardico lieve 
•  Ecocardiogramma 5 giorni dopo il parto: DTDVsn 65 mm, DTSVsn 46 mm, AF 29%, FE 34%, IM minima, IT lieve, pattern 

restrittivo, versamento pericardico lieve 
•  Rapido miglioramento clinico e strumentale (terapia con ACE-I, beta-bloccante gradualmente “autoridotta”) 
Diagnosi di PPCMP, successivamente messa in dubbio in altra sede x la rapidità di comparsa e risoluzione (shock 

da fentanil) 

•  Al momento della visita: asintomatica, ecocardiogramma normale, 
ancora in tp con ACE-I e betabloccante  

desidera un’altra gravidanza  
(tassativamente sconsigliata in altre autorevoli sedi) 

CARDIOMIOPATIA PERIPARTUM : caso clinico 





•  33 anni, 2 anni fa gravidanza con 2 episodi di gastroenterite e dispnea con ortopnea nell’ultimo 
mese… 
Diagnosi di PPCMP, successivamente messa in dubbio in altra sede x la rapidità di comparsa e 

risoluzione (shock da fentanil) 
•  Al momento della visita: asintomatica, ecocardiogramma normale, ancora in tp con ACE-I e 

betabloccante  
desidera un’altra gravidanza  

(tassativamente sconsigliata in altre autorevoli sedi) 

•  Sospende terapia  
•  Rivalutazione clinica e strumentale dopo 6 mesi 
•  Ecocardiogramma: DTDVsn 46 mm, DTSVsn 31 mm, VTDVsn 97 ml, VTSVsn 37 

ml, FE 60% 
•  Ecostress con dobutamina (fino a 20 gamma/Kg/min): ottima risposta inotropa con 

incremento di FE fino a 75% e lieve riduzione dei volumi 

CARDIOMIOPATIA PERIPARTUM : caso clinico 



•  33 anni, 2 anni fa gravidanza con 2 episodi di gastroenterite e dispnea con ortopnea nell’ultimo 
mese… 
Diagnosi di PPCMP, successivamente messa in dubbio in altra sede x la rapidità di comparsa e 

risoluzione (shock da fentanil) 
•  Al momento della visita: asintomatica, ecocardiogramma normale, ancora in tp con ACE-I e 

betabloccante  
desidera un’altra gravidanza  

(tassativamente sconsigliata in altre autorevoli sedi) 

•  Sospende terapia  
•  Rivalutazione clinica e strumentale dopo 6 mesi 
•  Ecocardiogramma: DTDVsn 46 mm, DTSVsn 31 mm, VTDVsn 97 ml, VTSVsn 37 

ml, FE 60% 
•  Ecostress con dobutamina (fino a 20 gamma/Kg/min): ottima risposta inotropa con 

incremento di FE fino a 75% e lieve riduzione dei volumi 

CARDIOMIOPATIA PERIPARTUM : caso clinico 

? 



PERIPARTUM CARDIOMIOPATHY:             
OPEN PROBLEMS 

– Real prevalence and incidence 
– Definition of risk factors and prognosis (subsequent pregnancies) 

– The role of hypertension/preeclampsia (prolactin) 
– The role of genes 
– Central serum and tissue bank 
– Evaluation of the effects of treatment 

International Registry 
 National Heart, Lung, Blood Institute and Office of Rare Diseases Workshop on PPCMP, JAMA 2000 



 Long-Term Registry on Patients with  
Peripartum Cardiomyopathy (PPCM)  

Protocol  
June 1st, 2012  

Registry promoted by the European Society of 
Cardiology  



EURObservational Research Programme   
 

 Long-Term registry on Patients with 
Peripartum Cardiomyopathy (PPCM) 

  
Protocol  

18 February 2015  
Version 2.0  



EURObservational Research Programme Peripartum 
Cardiomyopathy (PPCM) Registry  
 Newsletter N° 10 – March 2015  
 
Dear Colleagues, dear Friends,  
I would like to welcome Prof. Johann Bauersachs as co-chair of this 
programme. I would like to take this opportunity to thank Prof. 
Burkert Pieske for all his efforts over the past years.  
We are excited to let you know that we have now more than 300 
patients included, a number from new countries as Canada, Iraq, 
Honduras.  
Other countries (Australia, Azerbaijan, Bangladesh, Belgium, China, 
Ethiopia, Georgia, Greece, Korea, Mozambique, Romania, Russia, 
Saudi Arabia, Singapore, Ukraine, United States) have registered and 
we are looking forward to their contributions.  
We are now a truly international registry!  
Please see protocol amendments and information related to the 
biomarker-sub-study below.  
We are looking forward to see hopefully many of you in Seville or 
London.  
With best wishes  
Karen Sliwa  



Peripartum Cardiomyopathy Registry 
Recruitment status as of August 21st, 2014 

227 Patients enrolled 
By 52 centres in 31 Countries 

Patients enrolled      Patients completed        Patients locked 



item number 
age 216 30-0±0.4 yrs 
parity 130 3.3±0.2 
HR 210 104.2±1.5 b/min 
BP 194 117.3/75.6±1.6/1.0 mmHg 
LVESD 184 50.5±0.6 mm 
LVEDD 201 61.1±0.5 mm 
EF (Teichholz) 179 32.4±0.7 % 
HBP during pregnancy 216 18.5 % 
PE 216 14.4 % 
diabetes 216 4.2 % 
betablockers 208 12.0 % 
bromocriptine 207 3.9 % 
diuretics 207 11.6% 
ACE-I 207 8.2 % 

EORP - Peripartum Cardiomyopathy Registry 
Baseline Characteristics (5/5) August 2014 

EURObservational Research Programme 



item number 
mortality 108 4.6 % 
HR 97 78.9±1.4 b/min 
BP 96 113.7/73.1±1.3/1.0 mmHg 
EF  95 44.2±1.4 % 
betablockers 107 78.5 % 
bromocriptine 108 26.9 % 
diuretics 108 77.8 % 
ACE-I 108 76.9 % 

EORP - Peripartum Cardiomyopathy Registry 
6 month follow-up   August 2014 

EURObservational Research Programme 



Registry on Peripartum Cardiomyopathy 
• To raise awareness of this uncommon 
but devastating problem 
• To better understand the condition 
• To improve management strategies 
• A joint activity of ESC and ESC affiliated 
countries 

EURObservational Research Programme 


