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23.1. Definizione

Le cardiopatie congenite nell'adulto compren-
dono sia quelle cardiopatie la cui storia naturale
permette la sopravvivenza nell'eta adulta (che
necessitano o meno di intervento cardiochirur-
gico) sia quelle cardiopatie operate in eta pedia-
trica che necessitano di un continuo follow-up
cardiologico per le loro sequele post-operatorie.
Le anomalie strutturali comprendono:

1. difetti di settazione (interatriali, interventri-
colari, grossi vasi);

2. ostruzione nel tratto d’afflusso/d’efflusso de-
stro (dx) e/o sinistro (sn);

3. anomalie della connessione (vene —> atri;
atri = ventricoli; ventricoli-=>grossi vasi);

4. associazione 1) + 3) e/o + 2);

5. anomalie del situs viscero-atriale - malposi-
zioni cardiache spesso associate con 1,2 o 3.

23.2. Classificazione (Figure 1 e 2)

Nessuna classificazione & esaustiva e qualche so-
vrapposizione €& inevitabile.

a) b)

o) d) e)

Figura 1. Tipi di Connessione atrio-ventricolare: a) Concordante: atrio dx su ventricolo dx e atrio sn su ventri-
colo sn; b) Discordante: atrio dx su ventricolo sn e atrio sn su ventricolo dx; c) Connessione atrio univentrico-
lare con doppia entrata su ventricolo dx; d) Connessione atrio univentricolare con doppia entrata su ventrico-
lo sn; e) Connessione atrio univentricolare con doppia entrata su ventricolo indeterminato

Doppia Uscita

19 d)

Figura 2. Tipi di connessione ventricolo-grossi vasi: a) Concordanza ventricolo-grossi vasi; b) Discordanza
ventricolo-grossi vasi; ¢) Discordanza ventricolo-grossi vasi con doppia uscita dx; d)Unica uscita ventricolare
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Inizialmente tali cardiopatie vennero suddi-
vise dal punto di vista clinico in cardiopatie con-
genite cianogene e non cianogene (con scom-
penso e senza scompenso) e dal punto di vista fi-
siopatologico in cardiopatie con iperafflusso pol-
monare, ipoafflusso polmonare e normale afflus-
so polmonare.

Di recente sono state classificate secondo
una analisi morfologica segmentaria allo scopo
di tener conto non solo della disposizione dei
vari segmenti nello spazio ma anche delle diffe-
renti connessioni atrio-ventricolari e ventricolo-
arteriose. Questa classificazione considera la si-
tuazione generale dei visceri e del cuore, cioe la
topografia del cuore nel torace cosi come I'ana-
tomia dei bronchi, dei polmoni, dell’auricola,
delle vene cave e del fegato. Vengono quindi va-
lutati:

1. 1l Situs Viscerum, suddiviso a sua volta in:

a) situs solitus, in cui il bronco dx e corto ed
epiarterioso, il bronco sn & lungo ed ipoar-
terioso, il polmone dx trilobato mentre il
polmone sn bilobato. Il lobo maggiore epa-
tico, la vena cava inferiore, le vene sovrae-
patiche e l'auricola morfologicamente dx
sono ubicate a dx;

b) situs inversus, dove le strutture descritte
sopra hanno una posizione invertita ri-
spetto al situs solitus,

c) situs ambiguo, che & caratterizzato dalla
simmetria delle strutture di tipo dx o sn,
avendosi cosi casi di isomerismo dx (il
bronco dx e sn sono corti ed epiarteriosi, il
polmone dx e sn sono trilobati, il lobo
maggiore epatico, la vena cava inferiore, le
vene sovraepatiche e I'auricola morfologi-
camente dx sono ubicati a dx) o isomeri-
smo sn (il bronco dx e sn sono lunghi ed
ipoarteriosi, il polmone dx e sn bilobati, il
lobo maggiore epatico, la vena cava infe-
riore, le vene sovraepatiche e I'auricola
morfologicamente sn sono ubicate a sn).

2. La posizione del cuore nel torace (Levocardia,

Mesocardia, Destrocardia).

3. La direzione dell’apice (Levoapex, Mesoapex,

Destroapex).

4. La connessione Atrio-Ventricolare (A-V) valu-
tandone:

408

Nicola Alessandri, Sabino Carbotta, Claudia Alessandri, Antonio Vitarelli

Tipo concordante, discordante, ambigua,
doppia entrata ventricolare, assenza di
connessione atrio-ventricolare

Modo valvola A-V perforata o non perforata,
presenza di una o due valvole A-V
(valvola A-V cavalcante, valvola A-V
comune).

5. La posizione spaziale dei ventricoli rispetto al
piano sagitale, frontale e trasversale.
6. La connessione Ventricolo-Grossi vasi (V-GV):

concordante, discordante, doppia usci-
ta ventricolare, uscita unica ventri-
colare (tronco comune, di tipo polmo-
nare con atresia aortica o di tipo aorti-
co con atresia della polmonare);

Modo valvola V-GV perforata o non perfo-
rata, una o due valvole V-GV (valvola
V-GV cavalcante, valvola V-GV comu-
ne);

Tipo

La nostra trattazione si limitera alle cardiopa-
tie congenite dell’adulto di piu frequente riscon-
tro clinico.

Cardiopatie congenite semplici
A) Cardiopatie con shunt:

1) difetti del setto interatriale (DIA);

2) difetti del setto interventricolare (DIV);
3) pervieta del dotto arterioso (PDA);

4) difetti atrio-ventricolari.

B) Cardiopatie ostruttive e valvolari:

1) vizi polmonari: stenosi polmonare valvo-
lare, stenosi arteriosa polmonare, dilata-
zione idiopatica dell’arteria polmonare,
aneurisma dell’arteria polmonare;

3) vizi aortici: stenosi aortica valvolare, ste-
nosi subaortica e sopravalvolare, atresia
aortica, coartazione aortica (CoA);

4) vizi mitralici: stenosi mitralica, insuffi-
cienza mitralica, cor triatriatum.

Cardiopatie congenite complesse
(Cardiopatie con discordanza veno-atriale, atrio-
ventricolare o ventricolo-arteriosa)

1. ritorno venoso polmonare anomalo totale;
2. trasposizione corretta dei grossi vasi;
3. malattia di Ebstein;



ventricolo unico;

atresia della tricuspide;

tetralogia di Fallot;

ventricolo destro a doppia uscita;
trasposizione completa dei grossi vasi;
persistenza del tronco arterioso.

O XN o

La vecchia classificazione dei pazienti in cia-
notici e non cianotici ¢ insoddisfacente, dato che
la patologia responsabile della cianosi puo esse-
re lieve o compensata, tale da non determinare
cianosi (come ad esempio nel Fallot). Di regola i
pazienti con shunt sn - dx sono senza cianosi,
mentre se lo shunt & dx - sn i pazienti presen-
tano cianosi; inoltre si pud osservare la compar-
sa di cianosi per inversione dello shunt indotto
da aumento delle resistenze vascolari polmonari
(RVP).

23.3. Epidemiologia

L’incidenza delle cardiopatie congenite € stimata
in 4-9 casi su 1000 nati, mentre l'incidenza pre-
sunta sugli aborti spontanei e sui nati morti & no-
tevolmente piu elevata (rispettivamente 20 e 10
su 1000); infatti I'incidenza di cardiopatie con-
genite per gravidanze e maggiore (ed & stimata
essere di circa 5 volte piu elevata). Esiste in al-
cuni casi una prevalenza maggiore di specifiche
malformazioni in base al sesso; ad esempio la
CoAo, le malformazioni valvolari aortiche e la te-
trade di Fallot sono piu frequenti nei maschi,
mentre nelle femmine sono piu frequenti DIA e
PDA.

23.4. Eziologia

L’eziologia di solito non vede una causa univoca
e molto spesso rimane sconosciuta. Sono qui de-
scritte alcune delle ipotesi eziologiche attual-
mente piu accreditate per il determinarsi di que-
ste patologie:

1. Infezioni precoci in gravidanza

Tra la quinta e I'ottava settimana di vita intrau-
terina si realizzano i pitt complessi processi dello
sviluppo fetale, dove una semplice struttura a
forma di tubo (il cuore primitivo), ruota su sé
stessa e si sviluppa dando luogo a quattro cavita
con due circolazioni separate. Interferenze nello
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sviluppo durante tale periodo sono responsabili
della maggior parte delle cardiopatie congenite.
A tal proposito le infezioni virali della madre du-
rante i primi mesi di gravidanza ne sono una del-
le cause piu frequenti. Tra le infezioni in grado di
causare danno alle strutture cardiache in via di
sviluppo si ricorda la rosolia, la parotite, 'in-
fluenza, il morbillo, la varicella, '’herpes zoster,
'epatite e la poliomielite.

2. Fattori genetici

Circa il 5 % dei casi di malformazione cardiaca si
verifica in piu di un membro della stessa fami-
glia, e sono quasi sempre alterazioni dello stesso
tipo. Holt ed Oram hanno descritto una sindrome
con DIA e deformita degli arti che fu riscontrata
in quattro generazioni. Il mongolismo (trisomia
del cromosoma 21) e associato in particolare con
il DIV, mentre la polidattilia con la tetrade di Fal-
lot. La sindrome di Marfan & invece spesso asso-
ciata con il DIA e la sindrome di Turner con la
CoAo. Inoltre da numerosi studi epidemiologici &
stata descritta una probabilita molto alta (circa il
25%) che un genitore con cardiopatia congenita
abbia un figlio con la stessa (o anche un’altra)
cardiopatia congenita.

3. Ipossia

Alcuni Autori hanno dimostrato che un’anossia
prolungata alla nascita predispone alla persi-
stenza del dotto di Botallo ed a quella del forame
ovale.

4. Altri fattori

L’irradiazione della madre durante la prima par-
te della gravidanza, I'uso incauto di alcuni far-
maci (come ad esempio la talidomide o i cortico-
steroidi) ed alcune carenze vitaminiche possono
predisporre a lesioni cardiache congenite.

23.5, Difetti interatriali

[ difetti interatriali (DIA) rappresentano circa il
10% di tutte le malformazioni cardiache presenti
alla nascita ed oltre il 40% di quelle diagnostica-
te dopo i 40 anni di eta, costituendo la cardiopa-
tia congenita di piu frequente riscontro negli a-
dulti. Tali patologie sono caratterizzate da una
comunicazione tra atrio dx e atrio sn, conseguen-
za di un anomalo sviluppo del setto interatriale.
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Anatomia
Possiamo riconoscere (Figure 3 a, b, ¢, d) sei tipi
di pervieta interatriale: difetto tipo atrio unico,
tipo vena cava superiore, tipo fossa ovale, tipo ve-
na cava inferiore, tipo ostium primum e tipo seno
coronarico. A tale classificazione inoltre vanno
aggiunte la pervieta del forame ovale, 'aneurisma
e l'ipoplasia della fossa ovale che pero non rap-
presentano dei veri e propri difetti, bensi rientra-
no nella patologia da anomalo sviluppo del setto.
Analizzeremo ora brevemente le sei tipologie
di DIA:

a) Difetto tipo atrio unico (con o senza setto ru-
dimentale), detto anche atrio unico. Tale a-
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del setto interatriale (SIA), ma talvolta puo
esistere un abbozzo rudimentale periferico
del setto. Come difetto isolato € rarissimo (<
4% di tutti i DIA) e generalmente si associa a
cardiopatie congenite complesse;

Difetto tipo vena cava superiore (< 5% dei
casi), anche conosciuto come pervieta alta o
seno venoso. La pervieta del DIA si trova
presso l'orificio della vena cava superiore ed
€ separata dalla fossa ovale, per quanto que-
st'ultima possa contenere una seconda per-
vietd. E frequente un ritorno venoso polmo-
nare anomalo parziale (RVPAp), con le vene
polmonari superiore dx e del lobo medio che
sboccano nella vena cava superiore;

b)

Figura 3a. Circolazione nel difetto interatriale.
1. atrio destro dilatato; 2. ventricolo dx dilata-
to; 3. arteria polmonare dilatata; 4. iperafflus-
so polmonare

Ostium secundum

Figura 3c. Difetto interatriale tipo fossa
ovale (ostium secundum)
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Figura 3b. Difetto interatriale tipo vena cava
superiore (0 seno venoso) con vena polmo-
nare dx anomala (VPDA)
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Figura 3d. Difetto interatriale tipo ostium primum



¢) Difetto tipo fossa ovale (¢ la tipologia piu fre-
quente, rappresentando oltre I'80% di tutti i
DIA). In questo difetto del SIA la pervieta puo
occupare parte della fossa ovale (piu di fre-
quente la porzione superiore) con persistenza
del forame ovale, oppure € ampia e pud esten-
dersi fino all’orificio della vena cava inferiore.
La pervieta puo essere multipla o singola;

d) Difetto tipo vena cava inferiore (< 2% dei ca-
si), conosciuta anche come pervieta del seno
venoso inferiore. La pervieta si trova nella
parte bassa della fossa ovale, spesso a cava-
liere sull’orificio della vena cava inferiore. Se
e presente una valvola di Eustachio, la vena
cava inferiore puo sboccare nell’atrio sinistro.
E abbastanza raro come difetto isolato, men-
tre frequente é l'associazione con altre car-
diopatie congenite;

e) Difetto tipo ostium primum, anche descritto
come variante dei difetti atrio-ventricolari (ca-
nale atrioventricolare parziale). La pervieta e
semilunare e si trova sulla giunzione degli o-
rifici tricuspidale e mitralico. Il lembo ante-
riore della valvola mitralica ed il lembo setta-
le della valvola tricuspide sono spesso de-
formati, con conseguente insufficienza di una
o di entrambe le valvole; talvolta esiste anche
un piccolo DIV. Il difetto tipo ostium primum
e la conseguenza embriologica della mancata
fusione dei cuscinetti endocardici sulla linea
mediana;

f) Difetto tipo seno coronarico. La pervieta e
nella parte bassa della fossa ovale, sopra lo
sbocco del seno coronarico. Come difetto iso-
lato e rarissimo e, se presente, si associa di
solito a cardiopatie congenite complesse.

Fisiopatologia

11 DIA causa uno shunt sn—>dx. Le sezioni dx (dal-
I'atrio al letto polmonare) ricevono un’aumentato
volume di sangue deviato dall’atrio sn, con un ipe-
rafflusso polmonare (Qp>Qs). In questa condi-
zione solo il ventricolo sinistro e risparmiato da
tale aumento del carico di lavoro. La quantita di
shunt dipendera dalle dimensioni della pervieta,
dal gradiente tra atrio sinistro/ atrio destro, dalle
RVP e dalla compliance del VD (shunt pre-tricu-
spidale). L'iperafflusso dx che ne consegue deter-
mina nel tempo delle modificazioni morfologiche
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a carico delle sezioni destre. Il ventricolo destro,
sottoposto a sovraccarico di volume e successi-
vamente anche ad un lieve incremento di pres-
sione, va incontro ad un rimodellamento parietale
con ipertrofia-dilatazione; i vasi arteriosi polmo-
nari inoltre modificano la loro struttura parietale,
determinando un aumento delle RVP. La rapidita
di tali modificazioni dipende dalla quantita dello
shunt, infatti si & calcolato che uno shunt con rap-
porto flusso polmonare/flusso sistemico (Qp/Qs)
> di 1,5 e significativo per il determinarsi nel
tempo di tale alterazione. L’elevarsi delle RVP da
2 U (Unita Wood) ad oltre 10 U porta ad un in-
cremento delle pressioni sia nel ventricolo destro
che nell’atrio destro, provocando una riduzione
dello shunt fino all'inversione dello shunt stesso
(dx->sn) e comparsa della cianosi. L'iperafflusso e
le alte RVP predispongono inoltre il polmone ad
infezione.

Aspetti clinici

DIA con Qp/Qs < 1,5 di solito rimangono asin-
tomatici fino almeno alla quarta decade d’eta.
Clinicamente non vi & cianosi e 'unico sintomo
puo essere una lieve dispnea da sforzo; lo scom-
penso cardiaco congestizio € raro prima della
quinta decade. A causa dell'iperafflusso polmo-
nare sono frequenti infezioni respiratorie mino-
ri, bronchiti e broncopolmoniti ricorrenti.

Segni obiettivi

All'ispezione del torace il ventricolo dx appare
iperdinamico per il sovraccarico di volume e si
rileva un itto lateralizzato. All'auscultazione il 1°
tono (S1) e accentuato e sdoppiato, con un’inten-
sa componente tricuspidale, mentre il 2° tono
(52) é sdoppiato e non si riduce con I'espirazio-
ne (sdoppiamento fisso). La componente polmo-
nare di S2 & accentuata. Lo sdoppiamento si pen-
sa sia dovuto al prolungamento della sistole ven-
tricolare destra a causa dell’eccessivo riempi-
mento ventricolare, mentre il mancato aumento
dello sdoppiamento con l'inspirazione & legato
all'impossibilita da parte del ventricolo di riem-
pirsi ulteriormente. A causa dell’aumentato flus-
so attraverso gli orifizi valvolari delle sezioni de-
stre e spesso auscultabile a livello della polmo-
nare un soffio mesosistolico da eiezione, ed al
centrum cordis (CC) un soffio mesodiastolico,
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dovuto alla stenosi funzionale sulla valvola tricu-
spide. Nonostante la dilatazione dell’arteria pol-
monare il soffio di Graham-Steel da insufficienza
polmonare non e frequente, a meno che non sia-
no presenti alte RVP.

La fibrillazione atriale o il flutter atriale com-
paiono raramente prima dei 40-50 anni, e posso-
no portare ad un rapido ingrandimento del cuo-
re con insufficienza tricuspidale e scompenso
congestizio.

Esame radiologico

La radiografia (Rx) del torace in proiezione po-
stero-anteriore e caratterizzata, nell’adulto, dalla
dilatazione del tronco dell’arteria polmonare e
dei suoi grossi vasi. L’atrio destro e il ventricolo
destro sono ingranditi mentre l'aorta ed il ven-
tricolo sinistro sono ipoplasici. Si possono inol-
tre osservare calcificazioni nei rami ilari.

Figura 4. Ecocardiografia transesofagea color Dop-
pler. Difetto interatriale (ASD) tipo ostium secundum
fra atrio sinistro (LA) e atrio destro (RA)

Elettrocardiogramma

Nell’'80% circa dei pazienti e presente un blocco
di branca destro (BBDx) incompleto con un a-
spetto rSR’ nella derivazione Vi. Quest’aspetto
ECGrafico pud dipendere sia da un’anomalia con-
genita del tessuto di conduzione, sia da una dila-
tazione e/o ipertrofia del ventricolo destro. Nel
15% dei casi e presente invece un BBDx comple-
to. Nei pazienti adulti e frequente la fibrillazione
atriale.

Ecocardiografia

L’ecocardiografia con l'utilizzo della tecnica color-
Doppler, sia con approccio transtoracico (TTE)
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che transesofageo (TEE), & la tecnica gold-
standard per la diagnosi di questa condizione
clinica. Nel DIA I'esame TTE evidenzia sezioni dx
ingrandite con segni di sovraccarico, valvola tri-
cuspide spesso normoconformata ma insuffi-
ciente, valvola polmonare normoconformata e
talvolta insufficiente e difetto del SIA.

Se e associata un’altra malformazione cardia-
ca & possibile evidenziarla. E possibile inoltre va-
lutare l'entita dello shunt e la direzionalita, le
pressioni sistoliche in arteria polmonare. e la
portata polmonare e sistemica.

La TEE e importante per completare e defini-
re il tipo di DIA e monitorizzare la chiusura per
via percutanea.

Cateterismo cardiaco

Era un tempo l'unica metodica disponibile per la
valutazione dello shunt, delle pressioni endoca-
vitarie e delle RVP. Un’ampia pervieta (> 2 cm?)
crea un’atrio emodinamicamente unico (quindi
senza un gradiente pressorio tra le due sezioni),
mentre ad aree ridotte esiste un gradiente da sn a
dx inversamente proporzionale all’entita della
comunicazione. La quota di shunt dipende dalla
grandezza del DIA e dal gradiente tra atrio sn/dx,
mentre le pressioni in atrio destro dipendono
dal valore delle RVP. Se presente una stenosi del-
la polmonare, essa influira sullo shunt

Ossimetria

Il dato ossimetrico, valutato nella vena cava supe-
riore ed inferiore, € nel range di normalita, men-
tre quello misurato nel sangue prelevato dall’atrio
destro, dal ventricolo destro e dall’arteria polmo-
nare, risulta superiore alla norma ed i valori mi-
surati sono uguali tra loro. I campioni ossimetrici
in atrio sinistro, ventricolo sinistro e femorale so-
no tutti normali. Lo studio delle pressioni mostra
un’analoga pressione media nei due atri, oppure
leggermente elevata nell’atrio sinistro; nel 90%
dei casi la Pressione Arteriosa Polmonare (PAP) &
di poco aumentata. Se lo shunteé >15 litri/minuto
(Qp/Qs >3), ne conseguira ipertensione polmo-
nare. Le RVP risultano aumentate in una mino-
ranza di casi, e possono raggiungere le 8 U senza
inversione dello shunt superate le 10 U lo shunt si
inverte (dx—>sn). Quando e presente uno scom-
penso ventricolare destro la pressione diastolica



ventricolare risulta aumentata. L’angiografia del-
Iatrio sinistro (effettuta con un catetere incunea-
to in una vena polmonare) & dimostrativa per il
tipo e I'ubicazione del difetto.

Lesioni associate

I1 DIA si puo trovare associato ad un grande nu-
mero di condizioni cliniche: stenosi polmonare,
Ritorno Venoso Polmonare Anomalo (RVPA) par-
ziale o totale, stenosi mitralica (la cui associazione
con il DIA configura la sindrome di Lutembacher),
alcune deformita scheletriche tra cui il palato ogi-
vale, il torace carenato, la cifoscoliosi, la polidatti-
lia, la sindrome di Holt-Oram e la sindrome di
Marfan.

23.6. Difetto tipo ostium primum

La frequenza di pervieta dell’ ostium primum e
difficile da valutarsi, ma probabilmente costitui-
sce circa il 20% di tutti i DIA negli adolescenti e
1'8% negli adulti.

Aspetti clinici

L’incidenza di tale difetto & pressoché simile tra
donne e uomini. All’esame obiettivo e auscultabi-
le, oltre ai reperti classici del DIA, anche un sof-
fio olosistolico, dovuto ad insufficienza sia tricu-
spidale che mitralica, entrambi accompagnati da
un fremito. L'endocardite infettiva subacuta e
una complicazione frequente della pervieta tipo
ostium primum a tutte le eta, mentre le aritmie,
sia parossistiche che stabilizzate, sono frequenti
specialmente nell’adulto.

Radiologia

Il quadro somiglia a quello di tutti i DIA, ma di
frequente & presente I'ingrandimento del ventri-
colo sinistro e dell’atrio sinistro a causa dell’in-
sufficienza mitralica.

Elettrocardiogramma

E caratteristica I'associazione di deviazione as-
siale sn con il blocco di branca destra incomple-
to, diversamente dagli altri DIA che presentano
una deviazione assiale dx.

Ecocardiografia
Oltre ai riscontri comuni al DIA ostium secun-
dum (aumento delle sezioni destre), si puo indi-
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viduare il difetto tipo ostium primum e il “cleft’
della mitrale e della tricuspide con conseguente
insufficienza valvolare e sovraccarico di volume
anche delle sezioni di sinistra.

Cateterismo cardiaco

Il catetere pud passare dall’atrio destro al ventri-
colo sinistro con una curva dolce verso il basso,
diversamente che negli altri DIA, dove esso deve
attraversare prima l'atrio sinistro, dando origine
ad una curva piu acuta. L'angiografia in atrio sini-
stro & importante sul piano diagnostico. L’aspetto
“a collo d’anitra”, dovuta al restringimento del
tratto di efflusso del ventricolo sinistro & pato-
gnomonica di questa condizione ed & dovuta
all’anomalo impianto della valvola mitrale.

Trattamento del DIA non ostium primum
L’intervento e generalmente indicato, anche se i
pazienti sono asintomatici, se il rapporto Qp/Qs
€ maggiore di 2:1.

Il trattamento puo essere:

A) Con tecnica endovascolare: attraverso un
cateterismo destro si posiziona un device
semirigido a chiusura del difetto durante
monitoraggio con ecocardiografia transeso-
fagea o intracardiaca. I vantaggi di tale tec-
nica sono lo scarso traumatismo, I'imme-
diata risoluzione della patologia ed il basso
costo. La tecnica e subordinata alle condi-
zioni anatomiche del DIA Le complicanze
della procedura possono essere il distacco
della protesi e l'embolizzazione arteriosa
(oggi rare) e le aritmie ipercinetiche atriali.

B) Chirurgico: la chiusura del DIA viene esegui-
to in by-pass cardiopolmonare ed ipotermia
moderata. Al momento dell'intervento la
valvola mitralica dovrebbe essere esamina-
ta digitalmente in ogni caso per poter esclu-
dere una sindrome di Lutembacher, cosi
come l'esplorazione della parete posteriore
dell’atrio per la possibile associazione di un
RVPA. La pervieta pud essere corretta con
sutura diretta, se il diametro € minore a 1,5-
2 cm?, oppure con un patch (pericardio o
omologo) se le dimensioni sono maggiori.
Complicanze di questo intervento possono
essere embolie gassose e flutter atriale, do-
vuto a traumatismi sul nodo seno-atriale.
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Controindicazioni al trattamento interventi-
stico sono:

1) shuntinvertito con cianosi, o anche uno shunt
bilanciato (tali condizioni si verificano quan-
do le RVP sono >10 U);

2) ritorno venoso anomalo associato;

3) allergia al materiale del device.

Trattamento del DIA ostium primum

Il trattamento del DIA ostium primum & chirur-
gico; nel follow-up medico post-operatorio sara
data particolare attenzione alla valutazione del-
I'insufficienza mitralica e tricuspidale residue. La
mortalita operatoria & alta (circa 40%), ma sen-
za l'intervento la prognosi e di solito infausta.
L’eta ideale e presumibilmente tra i 5-6 anni e
'intervento chirurgico & consigliabile per tutti i
pazienti, purché l'insufficienza mitralica o tricu-
spidale siano assenti o solo lievi; in caso invece
d’insufficienza mitralica grave e meglio differire
I'intervento fino a quando non compaiono i pri-
mi sintomi significativi. La valvola mitralica nella
maggior parte dei casi viene sostituita, ma in al-
cuni casi e possibile chiudere le fissurazioni val-
volari mitraliche e tricuspidali con suture inter-
rotte in seta. Frequentemente e necessario 1'uti-
lizzo di una protesi per la chiusura del DIA e per
prevenire le distorsioni dell’anello atrio-ventri-
colare ed un blocco atrio-ventricolare. Le com-
plicanze dell'intervento possono essere 1'aggra-
vamento dell'insufficienza mitralica, in conse-
guenza dell’eliminazione della pervieta intera-
triale, e la comparsa di un blocco atrio-ventri-
colare, in conseguenza del danneggiamento del
nodo atrio-ventricolare e del fascio di His.

23.7. Ritorno venoso polmonare anomalo

Definizione

Tale cardiopatia congenita consiste in un ano-
malo sbocco delle vene polmonari, che non sono
piu posizionate esclusivamente nella cuffia atria-
le sn.

Embriologia

Sul piano embriologico I'originaria vena polmo-
nare unica si congiunge nel seno venoso, la quale
€ separata dall’atrio destro a mezzo del setto in-
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teratriale. Successivamente questa vena viene
assorbita nel seno venoso e, alcune o tutte le ve-
ne polmonari, possono sboccare negli atri primi-
tivi oppure in altre sedi anatomiche. Se 1, 2 o 3
delle 4 vene polmonari si comportano in tal mo-
do si viene a creare un ritorno venoso anomalo
parziale (RVPAp), se sboccano tutte in una sede
diversa dall’atrio sinistro., ne consegue un ritor-
no venoso polmonare anomalo totale (RVPAt).

23.7.1. Ritorno venoso polmonare anomalo totale
(RVPAL)

Anatomia (Figura 5)

Tutto il sangue proveniente dai polmoni conflui-
sce verso l'atrio destro attraverso un sbocco di-
retto sull’atrio oppure indirettamente, su vene
tributarie. Perché il sangue ossigenato possa
raggiungere la porzione sistemica & indispensa-
bile che esista un DIA oppure la non chiusura del
forame ovale. Il sangue polmonare, saturato al
92-97%, si mescola con il sangue proveniente
dalle grandi vene, con saturazione dell’80-85%;
pertanto la cianosi centrale e lieve o assente a
riposo.

:
0

Figura 5. Ritorno venoso polmonare anomalo totale
con vena cava superiore sn persistente, 1. vena cava
superiore sn; 2. vena innominata; 3. vena cava supe-
riore dx; 4. atrio dx; 5. difetto interatriale; 6. atrio sn
ipoplasico; 7. ventricolo dx ingrandito; 8. arteria
polmonare dilatata; 9. iperafllusso polmonare; 10.
vene polmonari

A livello emodinamico affluisce piu sangue
nel ventricolo destro che in quello sn, poiché il
ventricolo destro offre minima resistenza al ri-
empimento rispetto al sn e perché la valvola tri-



cuspide e di solito pil ampia rispetto ad una
pervieta del setto interatriale. Il flusso ematico
polmonare € percio accentuato mentre il flusso
sistemico tende a diminuire (Qp>Qs). Se le RVP
aumentano lo shuntinteratriale dx = sn aumen-
ta, mentre il Qp si riduce; la cianosi pud quindi
diventare intensa. Si conoscono vari tipi di
RVPALt, con sbocco delle vene polmonari (VP) di-
retto o indiretto nell’atrio destro; le 4 tipologie
piu frequenti sono:

A) sbocco delle VP in una vena cava superiore sn
persistente e da qui nella vena innominata e
nella vena cava superiore;

B) sbocco delle VP in un seno coronarico molto
dilatato;

C) sbocco delle VP direttamente nell’atrio destro;

D) sbocco delle VP nella vena cava inferiore o nel
sistema portale (raro).

Fisiopatologia

Se il RVPAt avviene su vasi sopradiaframmatici o
direttamente nell’atrio destro, non esiste un osta-
colo al flusso del sangue in atrio; se lo sbocco del
RVPAt invece avviene su vasi sottodiaframmatici
I'ostacolo & costante ed i bambini muoiono di
scompenso congestizio nel periodo neonatale.
Anche in tal caso, come nei difetti interatriali, il Qs
dipende dall’entita del DIA, ma la tolleranza allo
sforzo € comunque minima e puo essere presente
lieve cianosi. I polmoni, essendo pletorici, vanno
frequentemente incontro ad infezioni bronchiali o
polmonari. L’obiettivita clinica & solitamente simi-
le al DIA, e cioé: un grosso ventricolo destro, una
pulsatilita palpabile sull’arteria polmonare, un
soffio mesosistolico sul focolaio polmonare ed un
2° tono sdoppiato. Diversamente dal DIA:

A) puo essere presente lieve cianosi;

B) si puo auscultare un soffio continuo sul foco-
laio aortico, accentuato dall'inspirazione;

C) il polso periferico tende ad essere piccolo.

Elettrocardiogramma
E simile a quello del difetto del setto interatriale.

Radiologia

Le indagini radiologiche non sono discriminanti
per la diagnosi, salvo quando lo sbocco ¢ nella
vena cava superiore sn. Difatti questa struttura,
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insieme alla vena innominata sn, produce un’im-
magine cardiaca patognomonica con il cosiddet-
to aspetto ad 8 oppure a “pupazzo di neve”. Co-
me nel DIA T'atrio destro, il ventricolo destro e
I'arteria polmonare risultano dilatati ed & visibile
pletora polmonare.

Ecocardiografia

Gli aspetti ecocardiografici sono simili a quelli
del DIA per quanto riguarda il difetto del setto e
I'aumento di volume delle sezioni destre. Si pos-
sono inoltre identificare i diversi tipi di RVPAt
(sopracardiaco, infracardiaco, diaframmatico).
In alcuni casi pediatrici e nei rari casi che rag-
giungono l'eta adulta senza intervento chirurgico
€ necessario l'ausilio dell’ecocardiografia transe-
sofagea (TEE).

Cateterismo cardiaco

Indipendentemente dal tipo di RVPA il sangue
defluisce sempre nell’atrio destro, sia se cio si ve-
rifichi indirettamente attraverso la vena cava
superiore sn, il seno coronarico, la vena cava su-
periore dx, o la vena cava inferiore, sia diretta-
mente. Un reperto patognomonico e dato dal fat-
to che campioni di sangue, prelevati da tutte e
quattro le cavita del cuore, dall’arteria polmona-
re e dall’aorta, presentano un’identica saturazio-
ne in 0. E possibile evidenziare il RVPA facendo
passare il catetere dall’atrio destro direttamente
o indirettamente, attraverso vena intermedie,
nella vena polmonare. La PAP pud essere norma-
le, ma spesso & leggermente aumentata a causa
dell'iperafflusso polmonare. Le RVP sono norma-
li o lievemente aumentate. L’angioventricologra-
fia dx con studio del ritorno polmonare, é di vita-
le importanza per la diagnosi, seppur non priva
di complicanze.

Trattamento

Il trattamento di questa condizione €& solitamen-
te chirurgico radicale in by-pass cardiopolmona-
re ed ipotermia. La prognosi € diversa a secondo
del tipo di RVPAt ed alla morfologia dell’atrio si-
nistro, spesso ipoplasico. Se presente uno scom-
penso cardiaco € mandatorio risolvere prima ta-
le condizione; come misura palliativa, in attesa
dell'intervento risolutivo, puo essere giustificata
la legatura dell’arteria polmonare.
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23.7.2. Ritorno venoso polmonare anomalo par-
ziale (RVPAp)

In tale cardiopatia sono coinvolte due volte piu
frequentemente le vene polmonari provenienti
dal polmone dx rispetto a quelle del sn. Tale con-
dizione € caratterizzata dalla fatto che una o piu
vene polmonari sboccano nell’atrio destro o di-
rettamente o attraverso la vena cava superiore;
piu raramente il RVPAp coinvolge la vena Azigos,
la vena cava inferiore o perfino il sistema porta-
le. 1l sangue ossigenato raggiunge quindi I'atrio
destro e la situazione é funzionalmente analoga
a quella di un difetto interatriale con shunt
sn = dx. Quasi sempre si associa un DIA, spe-
cialmente di tipo seno venoso. La condizione in
cui l'intero polmone dx sbocca nell’atrio destro
ed il polmone sn drena normalmente viene defi-
nita ritorno venoso polmonare semianomalo.

Aspetti clinici

Se la quota di shunt diretta all’atrio destro € mi-
nore del 50% del totale (Qp/Qs < 1,5) e non so-
no associate altre anomalie il paziente € asinto-
matico. L’elettrocardiogramma puo essere nor-
male mentre l'ecocardiogramma evidenzia un
sovraccarico dx (come nel DIA senza ritorno ve-
noso anomalo). L’anomalia diviene sintomatica
quando il Qp/Qs & maggiore di 1,5; il quadro cli-
nico conseguente all'iperafflusso polmonare &
simile al DIA.

Radiologia

Le vene polmonari anomale dilatate possono es-
sere visibili all'esame Rx torace in proiezione po-
stero-anteriore. Se coesiste un DIA vi puo essere
un’accentuazione del primo arco di destra dovuto
alla sporgenza della vena cava superiore nel pun-
to di entrata delle vene anomale. Il termine “sin-
drome della scimitarra” & riferito ad una grossa
opacita semilunare, visibile al radiogramma tora-
cico, dovuta alle vene polmonari dx che sboccano
nella vena cava inferiore discendendo lungo il
margine dell’atrio destro. Pud essere associata
un’ipoplasia del polmone dx.

Ecocardiografia

L’ecocardiografia transtoracica permette di rico-
noscere il difetto del setto e 'aumento di volume
delle sezioni destre. Nell’adulto e necessaria I'e-
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cocardiografia transesofagea per individuare lo
sbocco venoso polmonare anomalo.

Cateterismo cardiaco

Il catetere caratteristicamente puo entrare in
una vena polmonare direttamente dall’atrio de-
stro o dalla vena cava superiore, prelevando san-
gue completamente ossigenato. Quando non e
possibile il prelievo direttamente dalla vena pol-
monare, la diagnosi va eseguita con i saggi ossi-
metrici. La saturazione di Oz nell’atrio destro ¢
piu alta della norma, mentre nel ventricolo de-
stro ed nell’arteria polmonare & piu bassa, data
la miscelazione con il sangue refluo dal seno co-
ronarico. L’angioventricolografia destra con stu-
dio del ritorno polmonare conferma la diagnosi.

Trattamento

Di solito il reperto e accidentale e la prognosi
& eccellente. Se esiste sovraccarico di volume
atriale e ventricolare destro, la terapia medica
puo essere mirata alle aritmie (soprattutto fibril-
lazione atriale). Il trattamento definitivo & chirur-
gico in by-pass cardiopolmonare ed ipotermia.

23.8. Difetti interventricolari

La pervieta del setto interventricolare (DIV) & la
cardiopatia congenita piu frequente alla nascita;
maschi e femmine ne sono colpiti in egual misura.

Clinicamente puo essere classificata in tre tipi:

A) isolata o non complicata;

B) componente essenziale di cardiopatie conge-
nite complesse (tetralogia di Fallot, atresia
polmonare, canale atrioventricolare, ventri-
colo dx a doppia uscita);

C) associazione accidentale con altre lesioni
(stenosi polmonare valvolare ed infundibola-
re, dotto di Botallo, DIA, coartazione dell’aor-
ta, trasposizione corretta dei grossi vasi).

Anatomia
Nel setto interventricolare (SIV) & possibile di-
stinguere (Figura 6) 4 aree:

1) il setto membranoso;

2) il tratto di afflusso o setto posteriore;
3) il setto muscolare;

4) il tratto di efflusso o setto anteriore.



SETTO
MEMBRANOSO
r——

Figura 6. Difetto interventricolare. (vari tipi di DIV) 1.
difetto anteriore o sopracristale; 2. difetto del setto
membranoso; 3 difetto posteriore o atrio-ventrico-
lare; 4. difetto muscolare; 5. pervieta di Gerbode. CS,
Cresta Sopraventricolare

A seconda dell’area in cui avviene 'anomalia
di septazione avremo:

A) difetto a livello del setto membranoso. E il
tipo piu frequente ed interessa la parte
membranosa del setto. Il margine postero-
inferiore del DIV & costituito dalla parte
dell’anello atrioventricolare situata tra le
cuspidi settale ed anteriore della valvola tri-
cuspide; lungo di esso decorre il fascio di
His;

B) difetto posteriore o del tratto di afflusso
(detto anche difetto sottocristale o atrio-
ventricolare). E un difetto poco frequente,
localizzato immediatamente sotto la com-
missura tra lembo settale e posteriore della
tricuspide. Pud coinvolgere la valvola tricu-
spide e, combinandosi con una pervieta del
setto interatriale, da luogo al canale atrio-
ventricolare. Un’altra possibilita & una co-
municazione dal ventricolo sinistro all’atrio
destro (pervieta di Gerbode);

C) difetto muscolare. E una pervieta a livello
del setto muscolare, localizzata piu frequen-
temente al terzo distale-apicale. A causa
delle trabecole muscolari puo essere diffici-
le, in occasione di un intervento chirurgico,
localizzare la pervieta a livello del setto mu-
scolare. Nel caso in cui le pervieta siano
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multiple assisteremo a un quadro noto co-
me “setto a formaggio svizzero”;

E) Difetto anteriore o del tratto di efflusso
(detto anche sopracristale). E una cardiopa-
tia rara e si verifica ad un livello alto, imme-
diatamente sotto la valvola aortica e pol-
monare. L’anello valvolare aortico puo
quindi essere scarsamente sorretto e puod
verificarsi prolasso cuspidale con insuffi-
cienza aortica;

F) la forma piu estrema di DIV ¢ costituito dalla
completa assenza del setto, con la creazione di
un ventricolo unico. Talvolta I'infundibulum
non si sviluppa e le pervieta infracristale e
membranosa sono combinate tra loro, produ-
cendo la pervieta bulbo-ventricolare.

Frequentemente il DIV si estende all’area a-
natomica vicina; ad esempio il DIV perimembra-
noso e un DIV membranoso con estensione verso
il setto posteriore (DIV perimembranoso poste-
riore) o Anteriore (DIV perimembranoso ante-
riore) o Muscolare (DIV perimembranoso mu-
scolare)

E molto frequente entro i primi due anni di
vita, e piu raramente entro la prima decade, che
il DIV si riduca di calibro o, se gia piccolo, si chiu-
da spontaneamente.

Fisiopatologia
Le diverse pressioni nei due ventricoli sono re-
sponsabili dell’elevato gradiente attraverso il
DIV che causa uno shunt sn - dx. L’entita dello
shunt dipendera dalle dimensioni del DIV, dal
tipo, dal gradiente tra Vsn/Vdx e dalle RVP. L’i-
perafflusso polmonare porta, attraverso le vene
polmonari, ad un sovraccarico di volume dell’a-
trio sinistro e del ventricolo sinistro.

Successivamente si verificheranno delle mo-
dificazioni morfologiche anche a carico delle se-
zioni dx a causa dell'ipertensione polmonare. Il
ventricolo destro, sottoposto a sovraccarico di
pressione, va incontro ad un rimodellamento pa-
rietale con iniziale ipertrofia e successiva dilata-
zione; i vasi arteriosi polmonari d’altro canto
modificano la loro struttura parietale, determi-
nando un aumento delle RVP.

La rapidita di tali modificazioni dipendera

N

dall’entita dello shunt. Si & calcolato che shunt
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con Qp/Qs > di 1,3 sono gia emodinamicamente
dannosi. Se l'ipertrofia graduale e progressiva
del ventricolo destro avviene in modo eccentrico,
a livello della cresta sopraventricolare del ventri-
colo destro puo realizzarsi una riduzione dell’a-
rea infundibolare polmonare, determinando
quindi una stenosi nell’efflusso polmonare; cio
determina una pressione nell’arteria polmonare
quasi normale. Questa evenienza salvaguarde-
rebbe il circolo polmonare. L’eccessivo lavoro
del ventricolo destro (sovraccarico di volume e
pressione) porta nel tempo ad una riduzione del-
la compliance con scompenso ventricolare dx.
Anche il ventricolo sinistro, a causa dell’ecces-
sivo lavoro (sovraccarico di volume), nel tempo
va incontro ad una riduzione della compliance
con scompenso (che quindi diventa uno scom-
penso biventricolare).

Le alte RVP predispongono il polmone ad in-
fezione.

Figura 7. Ecocardiografia color Doppler transtoraci-
ca. Difetto interventricolare perimembranoso (VSD)
fra ventricolo sinistro (LV) e ventricolo destro (RV)

Aspetti clinici
Clinicamente vengono riconosciuti tre livelli di
gravita:

1. difetto piccolo o modesto. Questo gruppo
include il morbo di Roger (DIV muscolare)
in cui il Qp, la PAP, e le RVP sono normali o
solo lievemente aumentati;

2. grosso difetto, in cui la PAP e le RVP sono
aumentate, ma non fino a livelli sistemici,
cosicché non vi € cianosi a meno che non si
verifichi scompenso cardiaco;
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3. grosso difetto con diametro > di 2 cm. Que-
sto gruppo €& caratterizzato da elevate RVP
(= 10 U), per cui lo shunt é invertito ed ap-
pare la cianosi.

23.8.1. Difetto del setto interventricolare senza cia-
nosi

Aspetti clinici

[ pazienti affetti da DIV senza cianosi si presen-
tano asintomatici in presenza di piccoli shunt
(Qp/Qs < 1,3), mentre se lo shunt & importante
compaiono sintomi da shunt sn-dx (dispnea,
bronchiti ricorrenti e deficit della crescita). In
poco tempo si pud manifestare lo scompenso del
ventricolo sinistro, che & una frequente causa di
morte nei primi anni di vita. Obiettivamente si
osserva: un itto ipercinetico del ventricolo sini-
stro e dx; un soffio olosistolico aspro, d’intensita
sempre maggiore di 3/6 ed accompagnato a
fremito, meglio auscultabile al CC ed irradiato a
sbarra verso dx. Se la pervieta ¢ molto piccola o
se le RVP superano le 10 U, il soffio sistolico &
piu debole e breve e puo avere le caratteristiche
del soffio di eiezione; come gli altri soffi del
“cuore sinistro”, esso e accentuato dall’espi-
razione. E possibile la comparsa di un soffio me-
sodiastolico all’apice, dovuto all’aumento del
flusso attraverso la valvola mitrale, e di un soffio
mesosistolico sul focolaio polmonare, dovuto ad
un aumento del flusso polmonare (stenosi fun-
zionale). E frequente il rilievo di un 3° tono per il
rapido riempimento del VS. Nei difetti piccoli il
2° tono e d’intensita normale e sdoppiato, men-
tre se c'e ipertensione polmonare lo sdoppia-
mento si riduce ed il 2° tono puo ridiventare uni-
co; in caso di ipertensione polmonare severa puo
essere auscultato un soffio di Graham-Steell. In
presenza di un ampio shunt il polso periferico
puo diventare piccolo e collassante.

Elettrocardiogramma

In presenza di una anomalia lieve 'ECG ¢ di solito
normale, mentre nelle pervieta pil ampie non
complicate & frequente il quadro di sovraccarico
diastolico del ventricolo sinistro (alta onda R, pro-
fonda onda Q, onde T positive in V4 Vs, Vi). Se lo
shunt e ampio e le RVP alte, pud comparire iper-
trofia ventricolo destro. L'onda P & frequente-



mente ampia e difasica (tipica del sovraccarico
atriale sn) ed é spesso coesistente un blocco di
branca destra, sia incompleto che completo.

Radiologia

Negli shunt piccoli e modesti 'immagine cardia-
ca appare normale, mentre in quelli pitt ampi si
osserva una dilatazione dell’arteria polmonare,
dell'ilo polmonare, dell’atrio sinistro ed un in-
grandimento di entrambi i ventricoli. L'aspetto
radiologico puo essere identico a quello della
pervieta di un dotto di Botallo o del DIA ad alta
quota di shunt.

Ecocardiografia
Nel DIV il TTE evidenzia ventricolo sinistro ed
atrio sinistro dilatati per lo shuntsinistro-destro.
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Definisce inoltre I'entita del difetto (Figura 7) e
dello shunt associato, la sua direzione (verso dx o
sn), le pressioni sistoliche in arteria polmonare e
la portata polmonare e sistemica. Informazioni
aggiuntive possono derivare dalla ricerca di le-
sioni associate.

Cateterismo cardiaco (Figura 8)
Durante cateterismo destro il catetere pud pas-
sare dal ventricolo destro al sn, ma la diagnosi di
uno shuntsn—>dx a livello del SIV e fatta sul dato
ossimetrico (saturazione di O; misurata in ven-
tricolo destro & maggiore che in atrio destro).
Nel caso di un difetto lieve o modesto le pres-
sioni nel ventricolo destro, nell’arteria polmona-
re e le RVP sono normali o solo leggermente au-
mentate.

Nel caso invece di una pervieta pit ampia le
pressioni in ventricolo destro ed arteria polmo-
nare sono aumentate, ma inferiori a quelle del
ventricolo sinistro; tale condizione & inoltre as-
sociata ad un aumentato Qp ed elevate RVP. La
pressione polmonare d’'incuneamento € normale
o leggermente elevata, salvo concomitanti mal-
formazioni della valvola mitralica. L’angiocar-
diografia selettiva polmonare con ricircolo ¢ al-
tamente diagnostica per visualizzare la sede e
I'area del DIV.

b)
Figura 8. Venticolografia sn in DIV perimembranoso piu ampio (a) e meno ampio (b)

Complicazioni

Tra le possibili complicazioni di questa condizione
I'endocardite infettiva subacuta € sicuramente la
piu frequente, verificandosi in circa un terzo dei
pazienti. Le piccole pervieta sono piu predisposte
di quelle piu grandi. Le vegetazioni di solito si for-
mano sul difetto stesso o sulla valvola aortica, spe-
cialmente se e presente una cuspide prolassata,
meno frequentemente sulla valvola tricuspide.
Possono verificarsi con frequenza minore anche
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infarti ed ascessi polmonari. Un blocco atrio-
ventricolare completo e raro, e se presente deve far
sospettare la presenza di un DIV posteriore oppure
di un DIV perimembranoso posteriore.

Anomalie associate

Le piu frequenti cardiopatie associate sono la
stenosi polmonare valvolare e/o infundibolare
ed il dotto di Botallo.

23.8.2. Difetto del setto interventricolare con cia-
nosi

Tale cardiopatia consiste in un DIV con shuntin-
vertito (ossia dx = sn). La cianosi puo manife-
starsi nei grossi DIV con RVP elevate, come nella
malattia di Eisenmenger vera e propria.

Aspetti clinici del DIV con shunt invertito

La caratteristica clinica di questo difetto € una
cianosi uniforme. Puo essere presente dispnea
anche a riposo, sincope, angina e “squatting”. Le
pulsazioni dell’arteria polmonare e l'itto ventri-
colo destro sono palpabili, mentre auscultato-
riamente il 2° tono e unico, con componente
polmonare accentuata, ed & presente un soffio di
Graham-Steell.

Radiologia

Alla radiologia convenzionale vi & un’accentua-
zione del quadro descritto nello shunt medio
(DIV senza cianosi).

Ecocardiografia

Vi & un ampio DIV, il ventricolo dx e sn sono iper-
trofici e dilatati. E possibile valutare con questa
metodica anche I'entita dello shunte la direziona-
lita, le pressioni sistoliche in arteria polmonare e
la portata polmonare e sistemica. La TEE € impor-
tante per completare e definire il tipo di DIV.

Cateterismo cardiaco

Nei pazienti con uno shunt invertito la PAS é si-
mile alla PAP, in quanto le pressioni del ventri-
colo dx, del ventricolo sn, aortica e polmonare
sono uguali. Perché si verifichi cid € necessaria
un’ampia perviet3, il cui diametro sia approssi-
mativamente eguale a quello dell’orificio aortico.
La direzione dello shunt e la sua entita dipendo-
no dalla differenza di resistenza vascolare tra cir-
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colazione polmonare e sistemica; se le RVP supe-
rano le resistenze sistemiche, lo shunteé dx - sn.
I1 Qp e, naturalmente, inferiore a quello sistemi-

co (Qp/ Qs < 1).

Trattamento
In tale cardiopatia congenita € sempre consiglia-
ta una profilassi antibiotica nelle procedure a ri-
schio, per ridurre i rischi di endocardite. Il tipo e
la tempistica dell'intervento chirurgico corret-
tivo variano a secondo della grandezza del DIV, o
meglio, del Qp/Qs e delle RVP. I bambini con
scompenso cardiaco da ampio shunt sn > dx
hanno necessita di un trattamento intensivo me-
dico prima dell'intervento. Si ricorda infine che il
DIV con la crescita puo ridursi od obliterasi.
Sono ad oggi descritte due procedure corret-
tive:

A) una procedura di cardiologia interventistica.
Attraverso un cateterismo dx si posiziona un
device semirigido a chiusura del difetto duran-
te monitorizzazione con ecocardiografia tran-
sesofagea o intracardiaca. Tale tecnica presen-
ta uno scarso traumatismo, immediata risolu-
zione del difetto e un basso costo. Il fattore li-
mitante 'applicazione di tale tecnica & il diame-
tro del DIV e la sede. Le complicanze di tale ap-
proccio possono essere il distacco della protesi
e I'embolizzazione arteriosa (oggi rare) e l'in-
sorgenza di aritmie ipercinetiche ventricolari.

B) una procedura chirurgica. Solitamente I'ap-
proccio chirurgico, in by-pass cardiopolmonare
con ipotermia, avviene attraverso un accesso
dal ventricolo dx, (la pervieta di Gerbode puo
essere corretta attraverso l'atrio). Se la pervie-
ta € ampia, di diametro superiore ad 1,5 cm,
possono essere adoperate protesi, in Teflon o
di pericardio. Il 10% dei pazienti presenta un
blocco atrio-ventricolare post-operatorio, do-
vuto a lesione iatrogene del fascio di His sul
bordo posteriore del difetto settale.

Indicazioni all'intervento
Le indicazioni ad una strategia aggressiva sono:

1) pazienti con Qp/Qs > 1,5 e con vari gradi di
ipertensione polmonare. Trovano maggior
giovamento dall'intervento i pazienti con i-
pertrofia del ventricolo sn;



2) DIV con Qp/Qs<1,5 e > 1,3 dopo un episo-
dio di endocardite;

3) bambini di eta inferiore ai sei mesi che pre-
sentano scompenso congestizio conseguen-
te ad un’ampia pervieta settale, anche se tali
soggetti di solito rispondono bene alla tera-
pia medica intensiva e, ove possibile, la ripa-
razione del difetto dovrebbe essere differita
fino almeno all’eta di due anni. L'eta ideale
per intervenire € trai 4 e i 10 anni. I pochi
che non rispondono alla terapia medica e
non possono giovarsi del device endoventri-
colare sono trattati con la creazione chirur-
gica di una stenosi polmonare mediante una
legatura intorno all’arteria polmonare. La
legatura (di rado richiesto dopo il primo an-
no di vita) per mezzo di nastro di cotone o
di Teflon viene gradatamente stretto intor-
no al tronco della polmonare (mentre ven-
gono osservate al monitor le pressioni
dell’arteria polmonare e del ventricolo de-
stro, fino a che la pressione in arteria pol-
monare non scende a valori intorno a 25-30
mmHg) e quindi suturato in tale sede. 1l di-
ametro finale si aggira intorno ad 1 cm o
leggermente meno. Il nastro sara rimosso e
la pervieta obliterata quando il bambino a-
vra raggiunto l'eta di 3-6 anni;

4) DIV con insufficienza aortica. Tale patologia
presenta un difficile problema, ovvero la
scelta tra un intervento chirurgico combina-
to oppure interventistico sul DIV e differito
sull’aorta, con sostituzione valvolare in se-
condo tempo. La scelta dipende dalle condi-
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zioni cliniche, dall’entita del DIV e dal grado
d’insufficienza aortica.

Controindicazioni all'intervento chirurgico
Le controindicazioni alla chirurgia sono:

1) DIV piccolo (Qp/Qs < 1,3) con un cuore di
normale grandezza e senza un significativo
aumento del flusso o della pressione polmo-
nare;

2) sindrome di Eisenmerger. I pazienti con tale
patologia non sono di solito adatti all'inter-
vento in quanto la mortalita per I'intervento
aumenta con 'aumentare delle RVP. Piccole
pervieta con una RVP normale dovrebbero
dare una mortalita operatoria non superiore
al 2%, ma quando le RVP sono in ragione di
10 U, la mortalita e superiore al 25%.

23.9. Difetti atrioventricolari

I1 36% dei pazienti con sindrome di Down pre-
senta un canale atrioventricolare comune (CAVc),
mentre solo il 50% dei pazienti con CAVc e affet-
to da sindrome di Down.

Anatomia

Questa malformazione (Figura 9) & dovuta ad un
anomalo sviluppo dei cuscinetti endocardici a-
trioventricolari e, a secondo del loro anomalo
sviluppo, si distinguono due tipi:

1) canale atrioventricolare comune totale
(CAVct);

2) canale atrioventricolare comune parziale
(CAVcp).

Figura 9. Reperto anatomico: CAV totale con ventricolo destro ipoplasico

421



23

1) Il CAVct € caratterizzato da una valvola A-V
unica associata ad un DIA tipo ostium primum
ed un DIV posteriore o perimembranoso poste-
riore; il cavalcamento della valvola unica puo es-
sere del 50% o maggiore del 50% a favore del
ventricolo sinistro (piu frequentemente) o del
ventricolo destro.

Frequente si associa un’ostruzione dell’efflus-
so del ventricolo sinistro ed insufficienza della
valvola unica. Sono descritti, seguendo la classifi-
cazione di Rastelli, tre tipi di CAVct (Rastelli a, b
e ¢) che si differenziano a seconda dell'impianto
tendineo del lembo anteriore della valvola unica
sul SIV:

Rastelli a

CAVct con il lembo anteriore attaccato al bor-

do del D1V;
Rastelli b

CAVct con due lembi anteriori attaccati sepa-

ratamente al SIV;
Rastelli ¢

CAVct con lembo anteriore diviso lateralmen-

te, con lembo maggiore a cavaliere del SIV ed

impianto sul muscolo papillare sn.

2) Il CAVcp e caratterizzato da due valvole atrio-
ventricolare (Mitrale e Tricuspide) autonome; se
ne distinguono due tipi: un primo tipo (il piu fre-
quente) caratterizzato da una valvola mitralica e
una tricuspide autonome, cleft sulla valvola mi-
trale ed un DIA ostium primum; ed un secondo
tipo (piu raro) caratterizzato da due valvole (mi-
tralica e tricuspide) autonome, cleft sulla mitra-
le, DIA tipo ostium primum ed un DIV posteriore.

Aspetti clinici

[ sintomi soggettivi compaiono di solito nella
prima infanzia e la prognosi non e buona, essen-
do comunque in relazione alla gravita emodina-
mica ed anatomica della malformazione. 11 40%
dei pazienti con tale cardiopatia supera i 2 anni
di et3, ed il 30% di questi raggiunge 1'eta giovani-
le. Clinicamente sono riconosciuti vari livelli di
gravita, a seconda dell’entita dello shuntsn - dx
del DIV; esso ¢ sempre ampio, ma l'ubicazione
del lembo anteriore e la sua posizione regolano
la direzione e la quantita dello shunt. 11 quadro cli-
nico, come detto, dipende dalla direzione e quan-
tita dello shunt e, indipendentemente dal tipo di
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anomalia che ne ¢ alla base, puo essere respon-
sabile di condizioni assimilabili alle seguenti:

1. difetto piccolo o modesto in cui la Qp, la PAP,
e le RVP sono lievemente aumentate;

2. grosso difetto in cui la PAP e le RVP sono au-
mentate ma non a livelli sistemici, cosicché
non vi € cianosi a meno che non si verifichi
scompenso cardiaco;

3. grosso difetto, la PAP e le RVP sono elevate
(= 10 U), lo shunt & invertito ed appare la
cianosi.

Elettrocardiogramma

L’ECG presenta segni d’ipertrofia biventricolare,
con un’‘onda R’ prominente nelle precordiali di
destra. L'intervallo P-Q e allungato e l'onda P
puo essere alta, bifida ed ampia. Coesiste molto
spesso una deviazione dell’asse elettrico a sn.

Cateterismo cardiaco

Il cateterismo del cuore dx spesso permette al
catetere di passare direttamente dall’atrio de-
stro all’atrio sinistro, oppure dall’atrio destro di-
rettamente nel ventricolo sinistro. Nel tipo com-
pleto di CAVc I'ansa del catetere, durante catete-
rismo destro, pud entrare in tutte e quattro le
cavita cardiache. Le pressioni sono le stesse in
entrambi gli atri, mentre le pressioni sistoliche
nel ventricolo destro ed in arteria polmonare
sono alte e possono raggiungere i valori sistemi-
ci. L’angiografia del ventricolo sinistro dimostra
uno shunt tra il ventricolo sinistro e I'atrio de-
stro, potendo anche rivelare un difetto associato
della valvola tricuspide.

Ecocardiografia

Nel CAVc é importante un’accurata analisi seg-
mentaria per definire il tipo e la gravita della
malformazione. Vanno valutate le dimensioni
dell’atrio destro, del ventricolo destro e della
valvola unica; importante anche la valutazione
del numero dei lembi (& possibile la presenza fi-
no a 5 lembi) e I'inserzione delle corde tendinee
del lembo anteriore sul DIV. E possibile inoltre
definire il grado di insufficienza della valvola u-
nica e la quantita e direzione dello shunt il tratto
di efflusso del ventricolo destro e la morfologia
della valvola polmonare (frequentemente insuf-



ficiente), il difetto del SIV (grandezza e sua loca-
lizzazione) e quello del SIA. Spesso si dimostrano
sezioni di sn dilatate ed un tratto di efflusso ven-
tricolare sinistro di solito ristretto, con valvola
aortica frequentemente normale. E possibile va-
lutare infine con l'utilizzo della metodica color-
Doppler 'entita dello shunte la sua direzionalita,
le pressioni sistoliche in arteria polmonare e la
portata polmonare e sistemica.

La TEE serve a completare e definire il tipo di
difetto atrio-ventricolare pre-operatorio, intra-
operatorio e post-operatorio.

23.10. Pervieta del dotto arterioso

La prima descrizione nella storia di tale difetto
risale Galeno, sebbene sia di solito erroneamente
attribuita a Botallo.

Anatomia

Il dotto nasce dalla radice dell’arteria polmonare
sn e s’'inserisce sull’aorta, distalmente all’arteria
succlavia sn, formando un angolo acuto, di circa
35° 11 dotto puo essere lungo e stretto, oppure
breve ed ampio, variando in larghezza da pochi
millimetri fino a 2 cm. Spesso € conico, con un’e-
stremita aortica piu ampia ed una polmonare piu
stretta. Si ricorda che il ramo laringeo ricorrente
del vago di sn forma un arco sotto il dotto.

Fisiopatologia

Lo shunt é direzionato dall’aorta verso l'arteria
polmonare in quanto, normalmente, le resisten-
ze periferiche sistemiche (RPS), sono maggiori
delle resistenze vascolari polmonari (RVP); dato
inoltre che sia la pressione arteriosa sistolica
(PAS) che la diastolica (PAD) aortica sono piu
elevate di quelle dell’arteria polmonare, lo shunt
attraverso il dotto & sisto-diastolico (udibile
quindi come un soffio continuo). Di conseguenza
riscontreremo un flusso polmonare aumentato e
superiore a quello sistemico (il percorso dello
shuntinfatti va dal dotto all’arteria polmonare, e
di qui ai polmoni, all’atrio sinistro, al ventricolo
sinistro, all’aorta e quindi di nuovo nel dotto). La
parte sn del cuore deve far fronte a questo au-
mentato flusso e, se lo shunt & ampio, ne conse-
gue sovraccarico ventricolare; 'aumentata gitta-
ta del ventricolo sn inoltre provoca un aumenta-

CARDIOPATIE CONGENITE DELL’ADULTO

23

to flusso attraverso la valvola aortica (creando
quindi una stenosi funzionale). Nei piccoli shunt
la RVP non & aumentata, mentre shunt piu ampi
danno origine ad ipertensione polmonare; all’e-
stremo se la RVP raggiunge le 10 U puo verifi-
carsi uno shuntbidirezionale o invertito. Il dotto
di Botallo & di solito inserito dopo I'origine del-
I'arteria succlavia sn, dunque in tali pazienti la
parte superiore del corpo € leggermente meno
cianotica della parte inferiore (cio spiega il re-
perto di cianosi differenziata). La chiusura spon-
tanea di un dotto di Botallo congenitamente per-
vio e improbabile.

Figura 10. Ecocardiografia color Doppler transtoraci-
ca. Pervieta del dotto arterioso con shunt sinistro-
destro (flusso turbolento diretto nel tronco dell’arte-
ria polmonare)

Aspetti clinici

Le femmine hanno un’incidenza di questa car-
diopatia congenita doppia rispetto ai maschi.
Clinicamente quando lo shunté piccolo i pazienti
sono asintomatici, ed il soffio che ne deriva viene
scoperto accidentalmente. Se invece lo shunt &
ampio, sono frequenti sintomi quali la dispnea e
le infezioni polmonari; il bambino presenta inol-
tre deficit nella crescita. All'estremo un ampio
shunt sn - dx provoca uno scompenso del ven-
tricolo sinistro. All’esame obiettivo sara possibi-
le auscultare un soffio continuo, meglio udibile al
primo o secondo spazio intercostale sinistro, d’in-
tensita variabile e che ricorda un rumore mecca-
nico, come una ruota di carro, una trottola, o un
treno nel tunnel (detto soffio di Gibson); puo es-
sere inoltre palpabile un fremito continuo. Tale
reperto auscultatorio caratteristicamente si ac-
centua con lo sforzo e durante I'espirazione. Il
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soffio scompare se lo shunts’'inverte. Il 2° tono &
di solito sdoppiato e d’intensita aumentata, ma e
sempre coperto dal soffio. Puo inoltre essere ri-
levato un soffio mesodiastolico sul focolaio mi-
tralico, dovuto a stenosi funzionale da aumenta-
to flusso. Quando lo shunt & ampio il polso arte-
rioso e celere e la pressione arteriosa differen-
ziale & alta.

Complicazioni

Le complicazioni piu frequenti in questa patolo-
gia comprendono l'infezione batterica subacuta
del dotto, I'ipertensione polmonare, che puo por-
tare ad inversione dello shunt e lo scompenso
cardiaco congestizio. L'incidenza d’infezione del
dotto colpisce circa il 10% dei pazienti, ma la
mortalita in questi puo arrivare al 40%. I piccoli
dotti sono piu predisposti all'infezione rispetto a
quelli ampi, con una localizzazione delle vegeta-
zioni piu frequente all’estremita polmonare del
dotto stesso. Bisogna prestare molta attenzione
al quadro clinico di questa complicanza, in quan-
to spesso esordisce con quello di una grave
broncopolmonite o di infarti polmonari multipli
che esitano in ascessi polmonari.

Anomalie associate

Le anomalie piu frequentemente associate a
questa cardiopatia congenita sono la coartazione
dell’aorta, il DIV, il DIA e la stenosi aortica.

Elettrocardiogramma

L’ECG solitamente non mostra reperti patologici,
a meno che il dotto non sia molto ampio. Infatti
un ampio shunt da origine ad ipertrofia del ven-
tricolo sinistro, con conseguente sovraccarico
diastolico. Talvolta puo essere riscontrata un’on-
da P bifida dovuta ad ipertrofia atriale sinistra.
Se & presente ipertrofia ventricolare dx cio puo
indicare l'instaurarsi di un’ipertensione polmo-
nare o di una stenosi polmonare. Le aritmie sono
rarissime, ma puo comparire fibrillazione atriale.

Radiologia

Nella radiografia del torace in proiezione poste-
ro-anteriore (Figura 11) é tipico il reperto di i-
perafflusso polmonare da shuntsn - dx. Il tron-
co principale dell’arteria polmonare puo essere
dilatato, riflettendosi in un aumento del II arco
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di sinistra; a volte e il dotto stesso a riempire
I'incisura che esiste tra il bottone aortico ed il
tronco arterioso polmonare (spazio tral e Il arco
di sinistra). L'atrio sinistro ed il ventricolo sini-
stro appaiono ingranditi ed il bottone aortico e
prominente.

4

Figura 11. Rx torace in proiezione postero-anteriore:
dotto arterioso pervio

Ecocardiografia

Le scansioni per la ricerca del dotto di Botallo
pervio all’esame transtoracico sono quella para-
sternale (a livello dei rami polmonari, Figura 10)
e quella soprasternale (a livello dell’arco aor-
tico). La TTE mostra inoltre un ventricolo destro
normale o lievemente ipertrofico, una valvola
tricuspide normoconformata ed una valvola pol-
monare normoconformata e spesso insufficiente.
Il SIA ed il SIV appaiono, in assenza di anomalie
associate, integri. Le sezioni di sn appaiono dila-
tate, con ipertrofia eccentrica del ventricolo sini-
stro. Informazioni aggiuntive che si possono ri-
cavare dall’esame ecocardiografico sono il valore
del Qp, quello del Qs e 'entita dello shunt attra-
verso il dotto. La TEE pud completare e definire
il tipo di dotto.

Cateterismo cardiaco

L’ossimetria nella vena cava superiore, nell’atrio
destro e nel ventricolo destro € normale (Sa0,=
65-70%), mentre nell’arteria polmonare vi € una
brusca ascesa della saturimetria (Sa02=80-85%).
Se lo shunt é piccolo perd 'aumento della satura-
zione di Oz puo essere rilevato solo nel ramo prin-



cipale dell’arteria polmonare di sn. Il Qp € sempre
aumentato, mentre il valore della PAP e delle RVP
dipende dalla gravita dello shunt. Vi & una rela-
zione diretta tra ampiezza del dotto e pressione
nel ventricolo destro (in caso di un dotto piccolo
le pressioni nell’arteria polmonare e nel ventrico-
lo destro infatti sono normali).

L’aortografia selettiva e un esame fondamen-
tale nel laboratorio di emodinamica per deter-
minare la presenza di un’insufficienza aortica as-
sociata.

Trattamento

Una corretta profilassi antibiotica dovrebbe es-

sere attuata prima di ogni intervento chirurgico

per minimizzare i rischi di endocardite infettiva.
Il trattamento correttivo puo essere attuato

mediante due tecniche principali:

A) cardiologia interventistica: attraverso un ca-
teterismo dx e/o sn si posiziona un device
semirigido a chiusura del difetto durante
monitorizzazione con ecocardiografia tran-
sesofagea o intracardiaca. Tale tecnica ha
uno scarso traumatismo, un’immediata riso-
luzione, ed un basso costo. I limiti principali
della tecnica sono il diametro, la lunghezza e
I'aspetto del dotto. Le complicanze piu fre-
quenti sono il distacco della protesi e I'em-
bolizzazione arteriosa (entro il 3° mese dalla
correzione).

B) chirugica: che consiste essenzialmente nella
legatura del dotto. Se il dotto e piccolo I'in-
tervento deve essere eseguito mediante due
robusti legamenti, mentre se il dotto & am-
pio e preferibile tagliarlo e suturarlo. In ca-
so di dotti molto ampi puo rendersi neces-
saria un’assistenza di circolo mediante cir-
colazione extracorporea.

Dopo l'intervento la PAS solitamente tende ad
aumentare (per l'aumento di flusso sistemico)
per poi tornare successivamente nel range di
normalita.

La ricerca ecocardiografica di shunt residui e
necessaria per confermare il successo operatorio
o suggerire l'opportunita di una ulteriore chiu-
sura mediante cateterismo o una profilassi per
I'endocardite infettiva.
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Indicazioni all'intervento correttivo

Una correzione chirurgica diviene obbligatoria
quando: A) la quota di shunt & importante (Qp/
Qs >2); B) il cuore e ingrossato in toto; C) si so-
no verificate ripetute infezioni polmonari; D) si &
verificata una pregressa infezione del dotto; E) si
¢ instaurato uno scompenso cardiaco che non
risponde al trattamento medico.

Controindicazioni all'intervento
Le controindicazioni all'intervento di chiusura del
dotto sono essenzialmente:

A) il dotto esercita una funzione compensatoria
sull’emodinamica del paziente (tali situazioni
comprendono una coartazione dell’aorta pros-
simale al dotto, un’atresia della valvola aorti-
ca, un’atresia ed una stenosi della valvola pol-
monare, un’atresia della valvola tricuspide o
una trasposizione dei grossi vasi);

B) shuntinvertito con aumento irreversibile del-
le RVP;

C) endocardite batterica in atto;

D) scompenso cardiaco in atto.

23.11. Finestra aorto-polmonare

Anatomia

Tale cardiopatia congenita consiste nella pre-
senza di una finestra, a livello del setto aortico-
polmonare, che mette in comunicazione diretta il
tronco dell’arteria polmonare e I'aorta, 1 cm al di
sopra delle valvole semilunari, che appaiono
normali. Tale comunicazione é rotonda od ovala-
re e puo variare da 2 mm fino a 2 cm di diame-
tro. Puo coesistere un dotto di Botallo pervio.

Aspetti clinici

Le caratteristiche cliniche di quest’anomalia so-
no simili a quelli di un’ampia pervieta del dotto
di Botallo. La sintomatologia dispnoica & solita-
mente presente e auscultatoriamente e spesso
reperibile un soffio sistolico e non continuo, ac-
compagnato da un fremito. Col tempo si puo in-
staurare un quadro d’ipertensione polmonare
con RVP aumentate ed inversione dello shunt. 11
polso arterioso periferico € ampio ed a livello dei
vasi del collo & quasi sempre visibile il polso di
Corrigan (polso scoccante). Lo scompenso cardia-
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co e frequente e precoce, potendosi instaurare
gia in epoca infantile.

Ecocardiografia

Permette di visualizzare la finestra Ao-AP e lo
shunt sinistro-destro, talvolta con I'ausilio dell’e-
cocardiografia transesofagea.

Cateterismo cardiaco

Il cateterismo cardiaco & caratterizzato dal rilie-
vo di un ampio shunt sn > dx a livello dell’arte-
ria polmonare e dal riscontro di pressioni uguali
nell’arteria polmonare e nell’aorta. Le RVP sono
sempre aumentate. I reperti che all’angiografia
permettono di fare diagnosi differenziale con un
dotto di Botallo pervio sono essenzialmente due:

1) il catetere passa nell’aorta attraverso il dotto
di Botallo pressapoco all’'origine dell’arteria
succlavia sn, mentre nella finestra aorto-pol-
monare il passaggio avviene subito dopo il
piano valvolare;

2) nel dotto di Botallo pervio con shuntinvertito
(dx > sn) la cianosi & differenziata, mentre
nella pervieta del setto aorto-polmonare tutti
e 4 gli arti hanno uguale saturazione di O;
(cianosi totale).

L’aortografia puo chiarire la sede della per-
vieta e caratterizzarla.

Radiologia

Alla radiografia del torace in proiezione postero-
anteriore l'aorta ascendente appare ingrandita, i
polmoni pletorici ed i ventricoli dilatati.

Elettrocardiogramma

AI'ECG e frequente il rilievo di un’ipertrofia bi-
ventricolare, mentre piu raro e il riscontro della
sola ipertrofia ventricolare sinistra.

Diagnosi differenziale

Una diagnosi differenziale deve essere attenta-
mente posta con il DIV con ipertensione polmo-
nare ed il dotto di Botallo pervio.

Prognosi

La prognosi di questa condizione e severa nei di-
fetti di grosse dimensioni e I'intervento chirurgi-
co e sempre consigliabile, a meno che lo shunt
non sia invertito.
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23.12. Sindrome di Eisenmenger

Definizione

La malattia di Eisenmenger consiste in un DIV
ampio con ipertensione polmonare associata e
RVP superiori a quelle sistemiche, con con-
seguente flusso ematico completamente o prin-
cipalmente diretto dal ventricolo destro al ven-
tricolo sinistro (shunt invertito). Sindrome di
Eisenmenger é il termine che definisce la situa-
zione in cui, in conseguenza di qualsiasi forma di
comunicazione tra le due sezioni del cuore (de-
stra e sinistra), si verificano effetti emodinamici
simili a quelli della malattia di Eisenmenger.
Possono dare origine ad una sindrome di Eisen-
menger il DIA, il DIV, il dotto di Botallo pervio, la
finestra aortico-polmonare, la trasposizione dei
grossi vasi, la trasposizione corretta con pervieta
del setto interventricolare, il ventricolo unico,
'atrio unico ed il drenaggio venoso polmonare
anomalo completo o parziale. La causa delle ele-
vate RVP risiede nelle arteriole polmonari; in-
fatti il diametro interno arteriolare si riduce per
ispessimento dell'intima ed ipertrofia della me-
dia e talvolta si oblitera completamente per so-
vrapposta trombosi. Il meccanismo alla base di
queste modificazioni patologiche e attualmente
sconosciuto, anche se sono state formulate due
ipotesi:

A) il persistere delle caratteristiche fetali nelle
arteriole polmonari dopo la nascita;

B) la presenza d’iperafflusso polmonare e I'alta
pressione in arteria polmonare possono sca-
tenare l'iperplasia e ipertrofia dell'intima e
della media, che una volta avviato e irreversi-
bile.

Aspetti clinici

Gli effetti sulla parte dx del cuore sono simili,
qualunque sia 'anomalia responsabile, ed e per-
cio estremamente difficile diagnosticare la sede
dello shunt solo su basi cliniche. I sintomi carat-
teristici di questa condizione sono la dispnea,
dovuta all’effetto del sangue arterioso polmona-
re desaturato sui chemiorecettori aortici e caro-
tidei, I'angina pectoris e la sincope da sforzo, che
conseguono entrambe alla diminuita gittata car-
diaca. Possono verificarsi inoltre episodi di e-



mottisi da infarto polmonare anche molto gravi.
Indipendentemente dalla sede dello shunt si os-
servano, all’obiettivita clinica, un arrotondamen-
to della gabbia toracica, dovuto inizialmente al-
I'aumentato Qp e successivamente all'aumentate
RVP, una cianosi (centrale o talvolta differenzia-
le) ed un itto cardiaco dx accentuato con mar-
cata pulsatilita a livello del secondo spazio inter-
costale sinistro (SISn), dovuta al tronco arterio-
so polmonare dilatato. All'auscultazione si puo
repertare classicamente un click protosistolico,
seguito da un soffio protomesosistolico. 11 2° to-
no €& singolo ed intenso e puo essere udibile un 4°
tono. E spesso presente un soffio di Graham-Steel
(per via dell'ipertensione polmonare). La pres-
sione venosa giugulare & moderatamente aumen-
tata, mentre la Qs e bassa e conseguentemente il
polso periferico piccolo.

Radiologia

Alla radiografia del torace in proiezione postero-
anteriore il tronco dell’arteria polmonare e le
sue ramificazioni prossimali appaiono dilatate a
causa dell’elevata pressione polmonare, mentre
la trama periferica € meno evidente e da origi-
ne a campi polmonari trasparenti alla periferia
(aspetto definito a “rami mozzati”), come risulta-
to dell’elevata RVP.

Elettrocardiogramma

AII'ECG si rileva un’ipertrofia atriale destra, che
da origine ad una P polmonare, mentre i com-
plessi ventricolari rivelano un’ipertrofia ventri-
colare destra.

Ecocardiografia

Si possono osservare un DIV ampio con shunt
invertito e RVP elevate o altre lesioni. Il rilievo di
un ventricolo destro ipertrofico e dilatato, di una
valvola tricuspide normoconformata ed insuffi-
ciente, di una valvola polmonare normoconfor-
mata ed insufficiente e di sezioni sinistre norma-
li o dilatate completa la definizione e la stadia-
zione del tipo e della gravita del difetto. E possi-
bile valutare inoltre l'entita dello shunte la dire-
zionalita, le pressioni sistoliche in arteria pol-
monare e la portata polmonare e sistemica. La
TEE e importante per completare e definire il ti-
po di lesione e di shunt

CARDIOPATIE CONGENITE DELL’ADULTO

23

Cateterismo cardiaco

Al cateterismo cardiaco si rileva tipicamente una
PAP uguale a quella sistemica, RVP elevate (soli-
tamente maggiori di 10 U) e uno shunt invertito
(dx = sn). L’angiocardiografia selettiva & poi un
valido strumento per confermare la sede della
pervieta.

23.13. Stenosi polmonare

Eziologia

La stenosi della polmonare pud essere classifica-
ta a seconda della modalita d’'insorgenza in un
tipo acquisito (abbastanza raro e dovuto ad e-
sempio a sindrome carcinoide, cardiopatia reu-
matica o endocardite) ed un tipo congenito. La
stenosi polmonare congenita puo essere isolata
(aorta normale e SIV integro) o associata ad al-
tre cardiopatie (spesso DIV o aorta a cavaliere);
in questo caso la stenosi e frequentemente in-
fundibolare (la stenosi infundibolare isolata in-
vece & meno frequente).

Raramente possono combinarsi sia I'ostruzio-
ne valvolare che quella infundibolare, venendosi
quindi a creare una piccola cavita al di sotto del-
la valvola polmonare (ventricolo destro a doppia
camera).

A tale condizione puo associarsi una stenosi
dei rami delle arterie polmonari.

Nell’adulto la stenosi polmonare, valvolare o
infundibolare, € al terzo posto come frequenza
tra le cardiopatie congenite.

Fisiopatologia

Nella stenosi valvolare le cuspidi sono ispessite,
fuse a forma di cupola; I'area della valvola polmo-
nare comunque deve essere ridotta del 60% pri-
ma che insorga un ostacolo significativo al flusso.
Il maggior lavoro del ventricolo destro per vince-
re 'ostacolo produce un aumento delle pressioni
intracavitarie e conseguente ipertrofia. Se la ste-
nosi polmonare ¢ lieve, la pressione nel ventricolo
destro puo raggiungere i 40 mmHg, se moderata i
60 mmHg e se severa oltre gli 80 mmHg; inoltre in
quest’ultimo caso i valori pressori delle sezioni
destre superano quelli della controparte sn, e se
€ associata una pervieta settale atriale si verifica
uno shunt dx - sn. Alla stenosi polmonare puo
essere associata una dilatazione del tronco del-
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I'arteria polmonare. Quando la stenosi della
polmonare é severa, il Qs & basso e la vasocostri-
zione periferica aiuta a mantenere la PAS

Aspetti clinici

I due sessi sono colpiti in egual misura. I segni
obiettivi variano a seconda del grado di gravita
della stenosi polmonare potendosi quindi verifi-
care quattro eventualita: A) stenosi lieve; B) ste-
nosi moderata; C) stenosi grave; D) stenosi pol-
monare associata a shunt

A) I pazienti sono asintomatici e non mostrano
cianosi. Auscultatoriamente si reperta un
soffio mesosistolico polmonare da eiezione-
con un click protosistolico, spesso accom-
pagnato da un fremito.

B) I pazienti si presentano senza cianosi e con
buona tolleranza allo sforzo. Il soffio meso-
sistolico e piu intenso e prolungato mentre
il click eiettivo si attenua. E auscultabile un
2° tono polmonare sdoppiato, con una com-
ponente polmonare tardiva.

C) I pazienti si presentano solitamente senza
cianosi, e se presente € esclusivamente di
tipo periferico. La sintomatologia e dovuta
alla bassa gittata cardiaca ed e prevalente-
mente caratterizzata da dispnea da sforzo,
astenia ed episodi di angina e sincope da
sforzo. All'esame obiettivo la facies e tipi-
camente “a luna piena”, mentre il rilievo
della PAS (bassa) e del polso arterioso (pic-
colo) ci forniscono ulteriori prove della bas-
sa gittata cardiaca. Un’itto dx puo essere vi-
sibile e palpabile al terzo SISx. All'ausculta-
zione e possibile repertare un IV tono atria-
le dx, un soffio olosistolico polmonare in-
tenso (di regola accompagnato da un fre-
mito), mentre il click da eiezione & precoce
o assente. La componente polmonare del
2°tono € tardiva. Tale condizione si pud
complicare con una fibrillazione atriale e
raramente con un’endocardite subacuta.

D) In questi pazienti i segni dello shunt da
sn > dx o invertito (dx = sn) dipendono
dalla gravita della stenosi polmonare e/o
dalle anomalie associate (spesso é presente
un DIV). Uno shunt invertito puo portare a
cianosi tardiva, di solito nell’adolescenza,
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mentre inizialmente la cianosi pud apparire
solo dopo sforzo. Se lo shunt é invertito, per
la presenza di un DIV, la situazione emodi-
namica somiglia alla tetralogia di Fallot (an-
che se I'aorta non e a cavaliere). Se la steno-
si polmonare & grave la pressione atriale
destra supera quella del sinistra ed impedi-
sce l'obliterazione del forame ovale.

Diversamente dalla stenosi valvolare litto
ventricolare destro & palpabile al quarto SISn,
cosi come il soffio mesosistolico polmonare ed il
fremito (che appaiono piu intensi); non e pre-
sente invece alcun click da eiezione.

Radiologia

Alla radiografia in proiezione postero-anteriore
del torace il cuore appare solitamente di dimen-
sioni normali e, salvo che la stenosi non sia gra-
ve, € assente la dilatazione post-stenotica dell’ar-
teria polmonare. I campi polmonari sono oligo-
emici.

Elettrocardiogramma

L’elettrocardiogramma ¢ di solito normale nella
stenosi lieve e moderata, mentre nella stenosi
severa mostra segni d’ipertrofia ventricolare de-
stra e P polmonari.

Ecocardiografia

Questo esame presenta un alto valore diagnosti-
co in quanto e in grado sia di valutare la gravita
della stenosi (infundibolare o valvolare) sia di
valutare i gradienti transvalvolari. E necessario
eseguire sempre un’analisi morfologica e seg-
mentaria, dalla quale €& possibile escludere la
presenza di altre anomalie associate.

Cateterismo cardiaco

Al cateterismo cardiaco, attraverso lo studio dei
valori pressori e dei gradienti & possibili indi-
viduare il tipo di stenosi (valvolare o infundi-
bolare). Infatti ritirando lentamente il catetere
da da un ramo dell’arteria polmonare verso il
ventricolo destro, fino all’atrio destro si regi-
strano i valori della pressione e il punto in cui
questa sale in misura molto considerevole (ste-
nosi). Lo studio della saturimetria nell'intera se-
zione dx permette di evidenziare eventuali shunt



(DIA e/o DIV). La ventricolografia destra selet-
tiva & un esame altamente diagnostico; essa in-
fatti visualizza il piano valvolare polmonare, di
forma conica, ed il getto sistolico che penetra
nell’arteria polmonare dilatata. Nella stenosi
valvolare polmonare grave si puo evidenziare
un’ipertrofia della cresta sopraventricolare, con
restringimento dell'infundibolo. Durante angio-
grafia selettiva possono essere inoltre individua-
te eventuali stenosi arteriose polmonari, il re-
stringimento dell'infundibolo e la sua estensione,
un DIA e/o un DIV (se presenti), e puo essere ca-
ratterizzato lo shunt.

Prognosi
La prognosi e eccellente per i casi lievi, sebbene vi
sia un elevato rischio di endocardite infettiva.

Trattamento

Nella stenosi polmonare severa ¢ indicato la val-
vuloplastica per via percutanea o chirurgica. La
profilassi antibiotica & obbligatoria prima di ogni
intervento.

Lo studio ecocardiodoppler ed emodinamico
sono indispensabili per porre indicazione alla
valvuloplastica, in quanto tali metodiche valuta-
no la pressione di picco del ventricolo destro ed
il gradiente pressorio e lo stato della valvola. La
correzione e indicata se la pressione ventricolare
dx a riposo ¢ = di 60 mmHg, o = di 80 mmHg
dopo sforzo.

23.14. Stenosi arteriosa polmonare (o
stenosi polmonare periferica)

Anatomia

La stenosi arteriosa polmonare & solitamente
un’anomalia congenita; raramente tale condizio-
ne puo verificarsi nel periodo post-natale per
una compressione delle arterie polmonari ab
estrinseco (ad esempio da parte di un tumore
polmonare o mediastinico). Le forme congenite
possono essere classificate in:

1) stenosi periferiche multiple, con o senza ste-
nosi dei rami principali di dx o di sn;

2) stenosi della biforcazione del tronco polmo-
nare;

3) stenosi del tronco polmonare principale.
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Le tre forme sopracitate possono verificarsi
in maniera isolata, oppure associate ad altre car-
diopatie congenite.

Fisiopatologia

Se le stenosi coinvolgono i vasi di un polmone,
I’anomalia causa uno scarso ostacolo alla circola-
zione o non la modifica affatto. Restringimenti
piu estesi, o stenosi del tronco principale dell’ar-
teria polmonare, portano ad ipertensione pre-
stenosi con conseguente ipertrofia del ventricolo
destro; la pressione del ventricolo destro & ele-
vata e puo causare uno shuntdx - sn attraverso
un forame ovale pervio.

Aspetti clinici
L’incidenza di questa patologia e eguale nei due
sessi. Il quadro clinico & molto vario, dipendendo
largamente dal grado e dal tipo di stenosi e dagli
eventuali difetti cardiaci associati (50% dei ca-
si), potendo spaziare dalla totale asintomaticita
alla cianosi marcata (dovuta ad uno shuntdx = sn
attraverso un forame ovale pervio nelle stenosi
severe) ed alla dispnea per sforzi lievi. Le emot-
tisi sono rarissime, ma possono essere gravi. Di
frequente i segni dovuti alle anomalie associate
oscurano quelli dovuti alla stenosi dell’arteria
polmonare.

Un’ipertrofia del ventricolo destro & riscon-
trabile solo quando la stenosi & severa.

Elettrocardiogramma

In genere 'ECG € normale; quando la stenosi e
severa possono riscontrarsi segni d’ipertrofia
ventricolare dx.

Radiologia

Alla radiografia del torace in proiezione postero-
anteriore il cuore appare frequentemente norma-
le, anche se non é raro il rilievo di una silhouette
lievemente ingrandita (per ipertrofia ventricola-
re destra). Quando le stenosi periferiche sono
bilaterali, i campi polmonari possono essere oli-
goemici.

Ecocardiografia

L’esame ecocardiografico non sempre € di valore
diagnostico, in quanto non permette di eviden-
ziare le stenosi piul periferiche. E comunque sem-
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pre necessario eseguire un’analisi morfologica e
segmentaria per escludere la presenza di altre
anomalie associate. La presenza della sola iper-
trofia del ventricolare destra, associata ad alte
pressioni di picco polmonare senza riscontro di
altre anomalia, pud suggerire l'orientamento
verso questa patologia.

Cateterismo cardiaco

Il cateterismo cardiaco puo rivelare caratteristi-
camente uno o piu gradienti pressori nei rami
dell’arteria polmonare. Come pratica di routine,
durante il cateterismo dx, si dovrebbe ritirare
sempre lentamente il catetere dalla posizione di
“wedged’ (incuneamento) fino all’atrio destro
sotto registrazione pressoria continua. L’angio-
grafia selettiva dx & il pil importante mezzo
d’'indagine per questa cardiopatia, e spesso met-
tera in evidenza stenosi che non possono essere
rilevate col cateterismo cardiaco.

Altre metodiche
La TC spirale e la RMN possono essere metodi
diagnostici molto utili in quanto permettono una
visualizzazione molto precisa dell’anatomia dei
vasi polmonari.

Trattamento

Nei casi non complicati solitamente la prognosi e
benigna. Le indicazioni all'intervento dipendono
soprattutto dal valore riscontrato di pressione
ventricolare destra. Attualmente, oltre all’opzio-
ne chirurgica, e possibile eseguire la correzione
del difetto per mezzo dell’angioplastica percuta-
nea con impianto di stent.

23.15. Dilatazione idiopatica dell’arteria
polmonare

La dilatazione idiopatica dell’arteria polmonare
€ un’anomalia rara e la diagnosi viene posta solo
dopo aver escluso tutte le altre possibili cause- di
dilatazione dell’arteria polmonare. E caratteriz-
zata da una dilatazione del tronco dell’arteria
polmonare, con o senza interessamento dei rami
principali, senza alterazioni a cardico del ventri-
colo destro e della valvola polmonare. Tale difet-
to & frequentemente associato ad un’aorta a-
scendente ipoplasica.
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Aspetti clinici

Tale condizione e sempre clinicamente asinto-
matica. All'auscultazione cardiaca é frequente
riscontrare un click protosistolico da eiezione
sul focolaio polmonare, un 2° tono sdoppiato
con una componente polmonare accentuata, un
soffio proto-mesosistolico 2-3/6, dovuto al flus-
so turbolento nel tronco polmonare dilatato.
Piu raro ¢ il riscontro di un soffio da insuffi-
cienza polmonare, dovuto alla dilatazione del-
l'orificio polmonare o ad un’anomalia della val-
vola polmonare.

Radiologia

Alla radiografia del torace in proiezione postero-
anteriore il cuore appare di normali dimensioni.
Il tronco dell’arteria polmonare e prominente,
mentre la trama vascolare polmonare centrale e

periferica € normale.

Elettrocardiogramma
L’esame elettrocardiografico non mostra reperti
patologici.

Ecocardiografia

E un’esame di buon valore diagnostico in quanto
evidenzia direttamente la dilatazione del tronco
polmonare, associato al riscontro dei valori fun-
zionali (pressioni, gradienti) e delle misure delle
sezioni dx (che tipicamente sono nel range di
normalitd). E indispensabile eseguire un’analisi
morfologica e segmentaria, per escludere la pre-
senza di altre anomalie.

Cateterismo cardiaco

Al cateterismo cardiaco si osservano reperti nor-
mali, con pressione normali in arteria polmonare
e ventricolo destro. L’angiocardiografia confer-
ma la dilatazione del tronco dell’arteria polmo-
nare ed aiuta a rivelare altre la presenza di ano-
malie associate.

Diagnosi differenziale

Un’attenta diagnosi differenziale deve essere po-
sta nei confronti della stenosi lieve della valvola
polmonare, del DIA e dell'iperafflusso polmona-
re, con o senza ipertensione polmonare.



23.16. Aneurisma dell’arteria polmonare

L’aneurisma dell’arteria polmonare & una condi-
zione molto rara, causata da anomalia congenita
della parete arteriosa; tra le cause che possono
causare questa patologia in forma acquisita ri-
cordiamo il cuore polmonare cronico e la lue.
Nella pervieta del dotto di Botallo una dilatazio-
ne rapida e notevole del tronco arterioso polmo-
nare e indicativa di un aneurisma micotico. L’a-
neurisma di solito interessa il tronco arterioso
polmonare o uno dei suoi rami principali, ed e
piu spesso sacculare che fusiforme.

Aspetti clinici

L’aneurisma dell’arteria polmonare é di solito
asintomatico e spesso la diagnosi € occasionale.
Un grosso aneurisma (> di 5 cm) pud provocare
sintomi aspecifici quali tosse, dispnea e perfino
emottisi. La rottura di tali aneurismi non & mai
stata descritta. All’esame obiettivo si puo reper-
tare un soffio proto-mesosistolico con aumento
del 2 tono polmonare ed un soffio olodiastolico
intenso, dovuto alla dilatazione dell’anello della
valvola polmonare.

Radiologia

Alla radiografia del torace in proiezione postero-
anteriore & visibile una marcata e circoscritta
sporgenza del tronco arterioso polmonare, mentre
la trama vascolare polmonare appare normale.

Cateterismo cardiaco
L’arteriografia selettiva polmonare fornisce un
quadro evidente della dilatazione del vaso.

Ecocardiografia

L’esame ecocardiografico fornisce reperti so-
stanzialmente simili alla dilatazione dell’arteria
polmonare (vedi sopra), con la sola differenza di
un maggiore diametro del vaso.

Diagnosi differenziale

E importante fare un’attenta diagnosi differen-
ziale con la dilatazione idiopatica dell’arteria
polmonare (I'aneurisma e di regola piu dilatato
ed esteso). Il trattamento chirurgico non e abi-
tualmente necessario, salvo un ingrandimento
rapido della lesione (superiore a 5 mm/anno).
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23.17. Atresia aortica

L’atresia aortica &€ una cardiopatia che puo ve-
rificarsi in modo isolato o in associazione all'ipo-
plasia dell’aorta ascendente. La causa di tale a-
nomalia va ricercata in un alterato sviluppo
dell'intera sezione sn del cuore (valvola aortica,
aorta, ventricolo e atrio sn); la parte dx del cuore
invece & normale e spesso ipertrofica. E sempre
coesistente un dotto di Botallo pervio, che é re-
sponsabile di uno shuntinvertito. La valvola aor-
tica puo essere completamente atresica o persi-
stere un piccolissimo foro; inoltre in piu del 50%
dei pazienti e associata una fibroelastosi endo-
cardica del ventricolo sinistro, con valvola mitra-
lica anormale ma pervia.

Aspetti clinici

[ pazienti affetti da tale cardiopatia non supera-
no il primo mese di vita per la comparsa precoce
di uno scompenso cardiaco congestizio (solita-
mente nelle prime due settimane di vita). La dis-
pnea ¢ il sintomo guida di questa condizione ed il
primo ad apparire. La cianosi ¢ lieve, e di solito
diventa grave solo in fase terminale, non rag-
giungendo mai tuttavia i valori che si osservano
nella trasposizione dei grossi vasi e nell’atresia
della tricuspide e della polmonare.

Ecocardiografia

L’ecocardiografia ¢ un esame di alto valore dia-
gnostico in grado di evidenziare la lesione in og-
getto ed il coinvolgimento delle sezioni di sinistra.
E necessario eseguire sempre un’analisi mor-
fologica e segmentaria, con la quale e possibile e-
scludere la presenza di altre lesioni associate.

Radiologia

Alla radiografia del torace in proiezione postero-
anteriore il cuore di solito appare ingrossato in
toto, con pletora polmonare.

Cateterismo cardiaco

L’angiocardiografia selettivo pud evidenziare
una aorta ipoplasica, con un ampio dotto di Bo-
tallo pervio. Vengono rilevati inoltre un ventrico-
lo dx enorme ed un’arteria polmonare di grande
diametro associata a vasi ilari congesti.
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Elettrocardiogramma

L’elettrocardiogramma rivela ipertrofia ventri-
colare dx, con una morfologia QR nelle deriva-
zioni precordiali di destra. L’'onda P & frequen-
temente alta ed appuntita.

Diagnosi differenziale

L’atresia aortica e causa di scompenso cardiaco
congestizio nel neonato. Tale diagnosi deve es-
sere sospettata in ogni bambino che presenta
scompenso cardiaco nella prima settimana di vi-
ta associata a cianosi lieve.

Diagnosi differenziale

La diagnosi differenziale deve essere posta nei
confronti dell’atresia della tricuspide, del ventri-
colo unico, dell’atresia polmonare, della coarta-
zione aortica, della trasposizione dei grossi vasi
e del RVPAt.

Trattamento

L'intervento di “Norwood” mira a preservare la
funzione dell'unico ventricolo, a mantenere la
perfusione sistemica e a minimizzare le resistenze
vascolari polmonari permettendo lo sviluppo
dell'albero vascolare polmonare. La tecnica di
Norwood prevede di raggiungere gli scopi prefis-
sati attraverso la transezione dell'arteria polmo-
nare ed usando l'arteria polmonare prossimale e
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'aorta ascendente per la ricostruzione dell'aorta
ipoplasica. Al termine di questo primo stadio am-
bedue le circolazioni continuano ad essere in pa-
rallelo e sostenute da un unico ventricolo.

La correzione o meglio, come sarebbe piu e-
satto definirla, la palliazione definitiva da pro-
grammare attorno all'anno di vita prevede un
intervento chirurgico modificato secondo Fontan
(vedi in seguito trattamento riparativo del ven-
tricolo unico e dell’atresia della tricuspide).

La soluzione trapianto cardiaco, anche se
difficile da poter realizzare per i tempi stretti
della storia naturale della malattia, per la diffi-
colta di reperire donatori idonei e per I'organiz-
zazione che un trapianto neonatale comporta,
deve ugualmente essere presa in considerazione
quando & presente una disfunzione ventricolare.

23.18. Coartazione aortica

Anatomia
La sede della coartazione (Figura 12) dipende
dal difetto embrionale che ne é alla base:

1) Se il difetto e tra il 6° arco branchiale ed il
punto di fusione delle 2 aorte dorsali, la coar-
tazione aortica (CoAo) sara al disotto del
dotto arterioso e distale all'origine della suc-
clavia sinistra. Questa e la sede piu frequente
di localizzazione del difetto (90% dei casi).

Figura 12. Coartazione dell’aorta. a) coartazione post-duttale; b) coartazione pre-duttale (con DIV associato)
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Tale sede € nota come istmo, e la coartazione
e riferita come istmica o post-duttale. La Co-
Ao si puo estendere per una lunghezza di 2-6
mm ed e frequente una dilatazione aortica
(sia pre che post-CoAo), mentre € rara l'ipo-
plasia (sia pre che post CoAo).

2) Se il difetto & tra il 4° ed il 6° arco branchia-
le 1a CoAo sara al disopra del dotto arterio-
so, cioé preduttale. La CoAo pre-duttale si
associa frequentemente ad altre anomalie
cardiache congenite.

La CoAo post-duttale & conosciuta come tipo
adulto (ma pud essere diagnosticata in eta pe-
diatrica) mentre la pre-duttale € conosciuta co-
me tipo infantile (ma si puo riscontrare anche
nell’adulto).

23.18.1. Coartazione pre-duttale
La coartazione pre-duttale & caratterizzata da un
lungo segmento ipoplasico dell’aorta prima del-
I'inserzione del dotto di Botallo; é frequente I'as-
sociazione di vasi collaterali attigui ipo-sviluppa-
ti. Tipicamente il dotto di Botallo e largo e per-
vio, le RVP sono elevate e spesso possono supe-
rare quelle sistemiche, creando uno shuntinver-
tito attraverso il dotto. L’aorta distale, al di sotto
della CoAo, si comporta come una continuazione
del dotto. Frequentemente c’é un’associazione
con un DIV (con presenza di uno shuntsn - dx),
cosicché l'ossimetria nell’arteria polmonare ri-
sultera piu alta del normale, mascherando la po-
tenziale cianosi differenziata. In quest’alterazio-
ne il polso radiale sn & diminuito o assente, e tal-
volta si osserva un braccio sn iposviluppato.
Quando il circolo collaterale € ben sviluppato
possono essere presenti incisure costali (per e-
rosione delle coste da parte dei vasi intercostali
dilatati che costituiscono il principale circolo col-
laterale di questa condizione); tale fenomeno si
verifica solo sul lato dx.

23.18.2. Coartazione post-duttale
La coartazione post-duttale € caratterizzata da un
segmento ipoplasico dell’aorta circoscritto, posi-
zionato dopo il dotto di Botallo.

Cranialmente alla CoAo la PAS & aumentata,
in relazione alla gravita della CoAo e all’eta del
paziente, mentre la PAD e normale. La pressione
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arteriosa media (PAM) nell’arteria femorale e
inferiore a quella dell’arteria brachiale, ed i polsi
periferici degli arti inferiori (poplitei, tibiali) so-
no tardi e ridotti. La PAM agli arti superiori &
spesso molto instabile e dopo sforzo fisico, anche
moderato, pud aumentare. La spiegazione di
questo fenomeno & multifattoriale; viene infatti
chiamato in causa il sistema barocettoriale, sia
dell’arco che carotideo, la ridotta distensibilita
dell'aorta ascendente, il sistema renina-angio-
tensina, o anche i chemiocettori ventricolari. Al-
cuni Autori hanno osservato che il flusso ematico
negli arti superiori € aumentato, mentre negli
arti inferiori e normale o ridotto a riposo, e di-
viene inadeguato con lo sforzo. Sono visibili nu-
merose anastomosi arteriose per bypassare il
tratto coartato; il numero e le dimensioni di que-
ste & direttamente proporzionale alla gravita del-
la CoAo e all’eta del paziente. Nello sviluppo di
anastomosi tra tratto pre e tratto post-coartato
sono coivolti due principali sistemi arteriosi:
quello dell’arteria mammaria interna-epigastrica
inferiore e quello delle arterie periscapolari-ar-
terie intercostali (Figura 13).

Aspetti clinici

I maschi sono piu colpiti da questa patologia ri-
spetto alle femmine (rapporto maschi:femmine di
4:1). 11 70% dei pazienti sono clinicamente asinto-
matici, e I'anomalia & di solito diagnosticata ca-
sualmente nella routine di ricerca per l'iperten-
sione arteriosa. Nell'infanzia la CoAo & una delle
cause dello scompenso cardiaco congestizio (SCC -
15% dei casi). Quando presenti i sintomi piu co-
muni sono epistassi, cefalea, acufeni, fosfeni, tal-
volta un’eccessiva pulsazione al collo e una sensa-
zione di freddo ai piedi. Ad un’attento esame o-
biettivo si reperta frequentemente un aspetto atle-
tico, tipo nuotatore stile delfino (estremita supe-
riore del corpo piu sviluppata di quella inferiore),
un’eccessiva pulsazione delle carotidi e delle suc-
clavie (turgore carotideo), un gradiente pressorio
tra braccia e gambe (indice di gravita della CoAo
ed indicazione all'intervento). Il polso femorale, in
circa un quinto dei casi, & piccolo e tardo rispetto
al radiale dx; cid pud essere facilmente apprezzato
se il polso radiale e quello femorale vengono pal-
pati simultaneamente al letto del malato.
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Figura 13. Le anastomosi arteriose nella coartazione dell’aorta post-duttale: AMI: arteria mammaria interna;
AELl: arteria epigastrica inferiore; AlE: arteria iliaca esterna; AL: arteria lombare; AS: arteria spinale; TTC: tronco
tireocervicale; ACT: arteria cervicale trasversa; AST: arteria scapolare trasversa; AS: arteria scapolare; CC: arte-
ria carotide comune; Cl: carotide interna; ASC: arteria succlavia

[ vasi retinici possono mostrare una retinopa-
tia ipertensiva. I segni cardiaci sono simili a
quelli da ipertensione arteriosa. All’ausculta-
zione cardiaca possiamo repertare un soffio me-
sosistolico aortico, spesso preceduto da un click
protosistolico e talvolta accompagnato da un
fremito (dovuto alla valvola aortica bicuspide),
un soffio olosistolico posteriore sulle scapole a
livello della seconda vertebra toracica (dovuto
all’accellerazione del flusso attraverso la CoAo),
e un soffio mesotelestolico anteriore toracico
(dovuto al flusso nel circolo anastomotico).
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Elettrocardiogramma

L’esame elettrocardiografico risulta normale in
circa il 60%. Meno frequentemente si puo ri-
scontrare una grave ipertrofia ventricolare sn e
modificazioni dell'onda T.

Ecocardiografia

L’esame ecocardiografico transtoracico spesso
non ¢ in grado di evidenziare direttamente la ste-
nosi, in particolare nel tipo post-duttale (a dif-
ferenza di quello pre-duttale dove spesso il tratto
coartato & facilmente individuabile). E inoltre ne-



cessario eseguire sempre un’analisi morfologica e
segmentaria, dalla quale e possibile escludere la
presenza di altre anomalie associate. L'esame
Doppler serve a valutare il gradiente transtenotico
sistolico e diastolico (Figura 14). L’esame transe-
sofageo puod permettere di analizzare con maggiori
dettagli il tratto coartato o riconoscere eventuali
complicanze prima o dopo I'impianto di stent.

ziente adulto con CoAo post-duttale. Gradiente pres-
sorio di 29 mmHg attraverso il tratto coartato in Ao
discendente

Radiologia

L’esame radiografico del torace in proiezione po-
stero-anteriore mostra classicamente un’altera-
zione della parte alta di sinistra del profilo cardia-
co, unitamente alla sporgenza della parte superio-
re del margine destro (a causa di un’aorta ascen-
dente spostata e dilatata). La sporgenza del bot-
tone aortico non si rileva o e grossolanamente
diminuita. Caratteristico e il segno del 3, dovuto
alla tipica opacita alla radiografia del torace, e la
cui parte superiore &€ dovuta all’arteria succlavia
sinistra dilatata o all’arco aortico stesso, mentre la
curva inferiore € dovuta alla dilatazione post-
stenotica dell’aorta discendente. Possono essere
presenti incisure costali (segno di Dock) che inte-
ressano il margine inferiore delle coste posteriori
e sono provocata dalle arterie intercostali, tortuo-
se e dilatate, che decorrono nel solco intercostale
posteriore. Il ventricolo sinistro pud apparire
normale o leggermente ingrandito,

Cateterismo cardiaco
Al cateterismo cardiaco la misurazione di un gra-
diente endocavitario aortico sopra e sotto la co-
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artazione, associato valori ossimetrici nel range,
e indicativo per la diagnosi. L’aortografia seletti-
va e un esame utile per precisare la sede della
coartazione e confermare il sospetto d’insuffi-
cienza aortica o di persistenza di un dotto di Bo-
tallo pervio.

Anomalie associate
Numerose patologie possono associarsi alla CoAo,
tra cui ricordiamo:

A) valvola aortica bicuspide (25% dei casi);

B) il pervieta del dotto arterioso (15% dei casi
di CoAo post-duttale);

C) aneurismi cerebrali congeniti;

D) fibroelastosi endocardica congenita;

E) stenosi congenite della mitrale e dell’aorta,
nel quadro della cosiddetta “sindrome del
cuore sinistro”;

F) DIV;

G) origine anomala della succlavia dx o di quella
sn;

H) sindrome di Turner.

Complicazioni

La complicazione piu temibile in una CoAo ¢ la
rottura dell’aorta, con o senza formazione di un
aneurisma dissecante; essa deve essere sempre
ipotizzata qualora il diametro trasverso del-
I'aorta ascendente sia maggiore di 5 cm oppure
se la crescita del diametro e di maggiore di 5
mm in 6 mesi. Altre possibili complicanze della
coartazione aortica sono I’endocardite infettiva
subacuta, I'emorragia subaracnoidea o cerebra-
le, lo SCC (che pero € raro prima dei cinquan-
t’anni, a meno che non sia presente una fibroe-
lastosi).

Trattamento

Tutte le CoAo post-duttali hanno indicazione alla
riparazione, tranne le forme lievi, ovvero quelle
con gradiente (PAM brachiale/ PAM poplitea) a
riposo minore di 20 mmHg. E preferibile, quando
possibile, correggere il difetto mediante angio-
plastica percutanea con impianto di stent. Il trat-
tamento chirurgico consiste nella resezione qua-
drangolare della CoAo con impianto di un patch
o in un’anastomosi aortica termino-terminale
diretta o tramite protesi in Dacron o Teflon.
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Nell’angioplastica le complicazioni sono raris-
sime; tra queste ricordiamo la dissecazione e la
rottura dell’aorta (con prognosi infausta), I'em-
bolia e la restenosi entro 3-6 mesi. Nel tratta-
mento chirurgico invece la complicanza piu te-
mibile (fino al 4%) & la paraplegia.

Complicanza comune ai due trattamenti sono
le crisi ipertensive, specie se I'intervento viene ef-
fettuato dopo i 40 anni. E importante dal punto di
vista medico continuare una profilassi antibiotica
contro I'endocardite anche nel post-operatorio, sia
per l'elevata incidenza di coesistenza di una val-
vola aortica bicuspide, sia perché puo verificarsi
l'infezione sulla linea di sutura della correzione
chirurgica del difetto, condizione difficile da dia-
gnosticare e causa d'improvvisa rottura dell’aorta.

Il follow-up ecocardiografico deve ricercare
eventuali coartazioni residue o ricorrenti. Il co-
lor-Doppler pud mettere in evidenza la zona di
restringimento con l'accelerazione prossimale;
I'eco-stress pud essere utile nella valutazione
dell'ipertensione arteriosa residua e del gradien-
te aortico. L'ecocardiografia transesofagea ed in-
travascolare possono servire a valutare nella ri-
coartazione l'estensione e I'entita del tratto coar-
tato o anche per guidare un eventuale cateteri-
smo interventistico.

23.19. Tetralogia di Fallot

Anatomia

La tetralogia di Fallot (Figura 15) é la forma piu
frequente di cardiopatia congenita cosiddetta cia-
notizzante ed é costituita da quattro componenti:

1) aorta destroposta a cavaliere dei due ventri-
coli;

2) ampio DIV;

3) stenosi nel tratto d’efflusso del ventricolo de-
stro, frequentemente infundibolare;

4) ipertrofia del ventricolo destro.

La valvola polmonare ¢ di solito bicuspide e,
talvolta, si associa ad ipoplasia dell’arteria pol-
monare e/o dei suoi rami. L’ostruzione infundibo-
lare & di solito localizzata sulla cresta sopraven-
tricolare, creando una seconda cavita a questo li-
vello, mentre altre volte 'infundibolo e diffusa-
mente ristretto e 'anello valvolare polmonare &
piccolo.
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Figura 15. Anatomia nella Tetralogia di Fallot. 1.
DIV membranoso; 2. aorta a cavaliere; 3. stenosi
infundibolare; 4. ventricolo destro ipertrofico; 5.
arteria polmonare ipoplasica; 6. ipoafflusso pol-
monare

La pervieta del DIV e di tipo membranoso o
perimembranoso ed & ampia, circa dello stesso
diametro della radice aortica. L'aorta e la sua
valvola, a sua volta, sono piu larghe che di norma
e posizionate a cavaliere del DIV. In circa un
quarto dei pazienti I'arco aortico e destroposto e
dilatato, mentre in un altro quarto si riscontra la
persistenza di una vena cava superiore sinistra.
Nel 15% dei casi alla tetralogia di Fallot si as-
socia un DIA; tale patologia viene definita penta-
logia di Fallot. Quando la valvola polmonare e
atresica, o I'imbocco dell’arteria polmonare ¢ o-
bliterato, tale condizione e definita atresia pol-
monare.

Fisiopatologia

Caratteristica di questa cardiopatia congenita e
la presenza di uno shunt da dx - sn; il sangue
che raggiunge 'aorta ha una ridotta saturazione
di Oz in quanto l'aorta riceve l'intera gittata del
ventricolo sinistro ed una parte di quella del
ventricolo destro. La restante parte della gittata
del ventricolo destro raggiunge i polmoni attra-
verso un ristretto tratto d’efflusso, con conse-
guente severa riduzione dell’afflusso polmonare.
Spesso il deficit della circolazione polmonare e
compensato dallo sviluppo di anastomosi tra le
arterie bronchiali e le ramificazioni dell’arteria
polmonare. La pressione nei due ventricoli € i-
dentica, per questo I'ampio DIV da origine ad un
ventricolo emodinamicamente unico. Le pressio-



ni nei due atri sono simili, e quindi se & associato
un DIA ne risultera uno shuntscarso o addirittu-
ra assente. L’entita dello shunt dipendera dalla
severita dell’aorta a cavaliere, e sopratutto dal
grado di stenosi del tratto d’efflusso del ventri-
colo destro; se l'ostruzione e lieve, lo shunt sara
bidirezionale senza cianosi (tetralogia di Fallot
acianotica o “Fallot rosa”), oppure da sn - dx.

Aspetti clinici

Clinicamente in questi pazienti ¢ di solito pre-
sente cianosi centrale con c/ubbing delle dita (o
dita ippocratiche, con ingrossamento della falan-
ge terminale ed unghie a vetrino d’orologio) e
policitemia; se la stenosi polmonare ¢ lieve inve-
ce non c'e cianosi (il cosiddetto “Fallot rosa”).
Circa un terzo dei pazienti sono cianotici gia alla
nascita, ma molti lo diventano solo verso la fine
del primo anno di vita (e questa condizione, cosi
come il clubbing delle dita, tende ad aumentare
con I'eta). Un aspetto caratteristico della cianosi
in questa condizione é l'insorgenza o il suo au-
mento dopo sforzi lievi. Un’altra caratteristica
clinica tipica di questa condizione & lo squatting,
ovvero una condizione in cui il paziente sospen-
de improvvisamente la sua attivita e si accovac-
cia sulle anche con dispnea o iperventilazione. Si
pensa che questo fenomeno sia dovuto alle con-
seguenze dell’attivita fisica, che causa un’aumen-
tata richiesta di O; da parte dei tessuti, associata
ad una ridotta disponibilita di O; nel sangue si-
stemico (lo shunt dx - sn aumenta sotto sfor-
z0); questo determina un metabolismo muscola-
re anaerobio con aumento dell’acido lattico che
stimola il centro respiratorio. Il beneficio deter-
minato dallo squatting & probabilmente dovuto a
due meccanismi: da un lato la riduzione dello
shunt dx - sn, che conseguente un aumento del-
le resistenze arteriose sistemiche (RAS) per com-
pressione dell’aorta addominale e delle arterie
femorali, e dall’altro alla riduzione della dispnea
permessa dal ridotto ritorno venoso da com-
pressione sulla vena cava inferiore (che riduce la
quantita di metaboliti acidi che raggiungono il
cervello). Attacchi ipossici e sincopi si manifesta-
no in circa un quarto dei pazienti, e sono le piu
frequenti cause di morte nell'infanzia e nell’ado-
lescenza. Gli attacchi ipossici di per sé sono il
problema piu importante trai 2 mesi e i 2 anni;
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sono piu frequenti al mattino e durante l'estate, e
possono essere scatenati da infezioni, attivita fi-
sica, eccitazione, paura ed eventualmente da
farmaci con attivita inotropa positiva come la di-
gitale. Iniziano con irritabilita e pianto, con I'au-
mento della cianosi e tachipnea (che possono e-
volvere fino alla sincope, alle convulsioni ed alla
morte) e possono durare da pochi minuti a mol-
te ore. Il bambino in queste occasioni diventa in-
cosciente e fortemente cianotico o pallido. La
causa e incerta, ma si pensa sia riferibile ad una
contrazione sistolica dell'infundibolo ipertrofiz-
zato; tale spasmo porta all’arresto del flusso pol-
monare con conseguente scomparsa del soffio
sistolico polmonare. L’angina da sforzo in que-
st’anomalia & molto rara, nonostante la grave cia-
nosi. Obiettivamente si osserva un itto cardiaco
dx attenuato, in quanto il ventricolo destro puo
liberamente svuotarsi nell’aorta; per questa ra-
gione anche lo scompenso ventricolo destro e
molto raro. Sul focolaio polmonare e auscultabile
un soffio protomesosistolico, dovuto all’ostacolo
nel tratto di efflusso; se la stenosi all’efflusso &
lieve, il soffio puo essere intenso ed accompagna-
to da un fremito. Classicamente non € udibile il
soffio del DIV, in quanto quest’ultimo ha una su-
perficie molto ampia. Il 2° tono & unico ed intenso
ed é costituito dalla sola componente aortica.

Elettrocardiogramma

All’esame elettrocardiografico € di solito rileva-
bile una deviazione assiale destra ed una mode-
rata ipertrofia ventricolare destra. Quando in V4
& presente un’alta onda R, essa & dovuta all’iper-
trofia del ventricolo sinistro. La P polmonare (da
ipertrofia atriale destra) & rara.

Radiologia

Alla radiografia del torace in proiezione postero-
anteriore il cuore appare di normali dimensioni
ed a forma di zoccolo olandese, reperto dovuto a
prominenza del ventricolo destro e concavita
nella regione del tratto d’efflusso del ventricolo
destro e del tronco polmonare ipoplasici (manca
quindi il 2° arco di sinistra). I campi polmonari
sono tipicamente oligoemici ma, se ¢ visibile una
circolazione bronchiale, essi presentano un a-
spetto reticolare o screziato. In caso di tetralogia
di Fallot non cianogena i campi polmonari pos-

437



23

sono presentare una vascolarizzazione normale.
L’arco aortico, quando & destroposto, da origine
ad una prominenza al di sopra dell’atrio destro.
Nell'infanzia e raro un aspetto radiologico nor-
male dell’ombra cardiaca.

Ecocardiografia

L’ecocardiogramma transtoracico assume un
ruolo importante sia per la diagnosi che per il
follow-up anche post-operatorio del paziente,
mentre 'esame TEE permette di valutare detta-
gli anatomici ed emodinamici della patologia. E
indispensabile studiare in questa sede, dopo ac-
curata analisi segmentaria anatomica e funziona-
le, il tipo e la grandezza del D1V, il grado di caval-
camento dell’aorta sul SIV, I'ostacolo all’efflusso
del ventricolo destro (se infundibolare o polmo-
nare), le dimensioni delle sezioni destre e sini-
stre e lo stato delle valvole, la presenza di DIA
(definendone grandezza e localizzazione). E da
valutare inoltre I'entita dello shunte la sua dire-
zionalita, le pressioni sistoliche in arteria pol-
monare, il Qp e il Qs. Nel follow-up post-operato-
rio del paziente adulto importante la valutazione
cardiologica di sequele e residui post-chirurgici,
soprattutto dell'insufficienza polmonare.

Cateterismo cardiaco

Al cateterismo cardiaco un rilievo patognomonico
di tetralogia di Fallot e l'uguaglianza delle pres-
sioni sistoliche nei due ventricoli, mentre la pres-
sione diastolica ventricolare destra & normale e
quella sistolica nell’arteria polmonare € bassa.
Possono coesistere sia stenosi valvolare che in-
fundibolare, causando un doppio gradiente (ven-
tricolo destro = infundibulo; infundibulo = arte-
ria polmonare). Le pressioni sono simili nei due
atri. Nei pazienti cianotici la saturazione di O ar-
teriosa e minore dell'85%, mentre quella nell’atrio
sinistro € normale, perché non vi ¢ shunt intera-
triale. L’angiocardiografia selettiva del ventricolo
destro evidenzia il passaggio del contrasto dal
ventricolo, che riempie simultaneamente 'aorta e
'arteria polmonare, che ¢ piccola; tale indagine
rivela anche la sede ed il tipo di stenosi polmona-
re. E importante delineare la cresta sopraventri-
colare, che si trova fra l'infundibolo e I'origine
dell’aorta, in quanto la sua assenza puod rendere
difficile I'intervento chirurgico.
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Complicanze

Nei pazienti affetti da Tetralogia di Fallot posso-

no insorgere varie complicanze, tra cui:

1) la sincope da ipertono infundibolare, che puo
essere molto grave e causa di morte;

2) le crisi epilettiche;

3) gli ascessi cerebrali (probabilmente dovuti a
piccoli emboli paradossi);

4) la trombosi cerebrale (dovuta alla policitemia);

5) I'endocardite subacuta (anche se rara), che si
localizza nel tratto di efflusso del ventricolo
destro o sul DIV;

6) 'anemia sideropenica.

Diagnosi differenziale

La diagnosi differenziale di questa condizione va

posta soprattutto con:

1) stenosi polmonare con shuntinteratriale;

2) atresia polmonare;

3) sindrome di Eisenmenger con DIV;

4) DIV con stenosi polmonare;

5) trasposizione dei grossi vasi con stenosi pol-
monare.

Trattamento

Episodi ipercianogeni

Negli episodi ipercianogeni (o crisi asfittiche) il
paziente va posto in posizione genu-pettorale,
oppure deve essere compressa l'aorta addomi-
nale, utilizzando cosi il meccanismo dello squat-
ting da sforzo. Pud essere somministrata morfi-
na, per rilasciare il tono infundibolare e quindi
far diminuire lo shunt dx - sn, e O terapia. La
terapia con B-bloccanti pud ridurre il numero
degli episodi, mentre la somministrazione endo-
vena di bicarbonato di sodio in soluzione gluco-
sata al 5% serve a ridurre I'acidosi metabolica.

Crisi epilettiche
Le crisi epilettiche devono essere trattate con
terapia anticonvulsiva specifica.

Trattamento chirurgico

Il trattamento risolutivo di questa cardiopatia
congenita & quello chirurgico; I'intervento infatti
e sempre indicato in quanto difficilmente i pa-
zienti superano l'eta di 20-25 anni, anche se la
cianosi € lieve. Quando possibile, I'intervento de-
ve essere differito fino all’eta di 5 0 6 anni ed e-
seguita una correzione totale a cuore aperto, ma



deve essere anticipata se compaiono episodi di
cianosi e la prognosi e infausta. In tali pazienti e
consigliabile eseguire o un’operazione di ana-
stomosi tipo Blalock e Taussig (che prevede la
creazione di un’anastomosi tra arteria succlavia
e arteria polmonare) o un’operazione di Brock
(resezione infundibolare della stenosi polmona-
re), e successivamente va eseguita una correzio-
ne totale all’eta di 5-6 anni.

Quando l'intervento viene eseguito entro i
primi 5 anni di eta, la funzione ventricolare de-
stra, in assenza di ostruzione significativa all’ef-
flusso, rimane normale, purche l'insufficienza
polmonare postoperatoria sia solo lieve o mode-
rata. Un’insufficienza polmonare di severa entita
causa dilatazione ventricolare destra ed insuffi-
cienza cardiaca, soprattutto quando coesiste o-
struzione arteriosa polmonare residua. L'ecocar-
diografia bidimensionale color Doppler, transto-
racica o transesofagea, pud identificare aneuri-
smi ventricolari destri (ormai non comuni con
I'impiego delle attuali tecniche chirurgiche) o di-
fetti interventricolari residui a livello del patch;
permette inoltre di valutare la pressione ventri-
colare destra che, in presenza di contemporaneo
residuo difetto interventricolare e ostruzione ar-
teriosa polmonare, pud imporre un sovraccarico
di pressione sulla cicatrice della ventricolotomia
destra tale da causare aritmie ventricolari o
morte improvvisa.

23.20. Atresia della polmonare

Anatomia

Quest’anomalia € caratterizzata da una valvola
ed una radice dell’arteria polmonare atresiche,
mentre distalmente I'albero arterioso polmonare
rimane pervio, ma spesso rudimentale. Alcune
volte il tronco polmonare principale e costituito
solo da un legamento fibroso, che riceve sangue
dalle arterie anastomotiche broncopolmonari
dilatate oppure dal dotto di Botallo pervio.
L’aorta ascendente € ampia, in quanto riceve il
sangue da entrambi i ventricoli, e spesso si asso-
cia un DIV.

Aspetti clinici
La clinica di questa condizione varia a seconda
che sia presente o meno un DIV.
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Nei casi con DIV avremo un aspetto clinico
molto simile alla tetralogia di Fallot, ma con ciano-
siintensa. A differenza del Fallot pero manca il sof-
fio polmonare di eiezione ed € rilevabile un soffio
continuo, dovuto al dotto di Botallo o alle anasto-
mosi bronco-polmonari. Il 2° tono & netto, intenso
ed unico (assenza del secondo tono polmonare).

Radiologia
Alla radiografia del torace in proiezione postero-
anteriore 'aorta ascendente appare prominente.

Ecocardiografia

E utilizzata in sede pre-operatoria, intra-opera-
toria e post-operatoria. Permette di distinguere
'atresia polmonare a setto integro da quella con
difetto interventricolare e di valutare la presen-
za di lesioni associate.

Cateterismo cardiaco

Al cateterismo cardiaco e tipico il rilievo di una
arteria polmonare che non puo essere raggiunta
dal catetere posizionato in ventricolo destro.
Quando e presente un DIV, le pressioni nei due
ventricoli e nell’aorta sono identiche. L’angiogra-
fia del ventricolo destro evidenzia le anastomosi
bronco-polmonari e 'assenza dell’opacizzazione
dell’arteria polmonare principale.

Nei casi senza DIV é indispensabile per la so-
pravvivenza la presenza concomitante di un DIA
o di un dotto di Botallo pervio, insieme alle ana-
stomosi delle arterie bronchiali. Clinicamente il
quadro & quello di una stenosi polmonare grave,
con shuntdx -> sn a livello atriale e con grave in-
sufficienza tricuspidale. Molti pazienti muoiono
nell'infanzia e I'operazione e pericolosa.

Trattamento

Il trattamento di questa condizione si avvale es-
senzialmente di due tipi d’interventi: il primo ti-
po basato sulla creazione di anastomosi, e viene
preferito quando l'arteria polmonare dx & di am-
piezza sufficiente. Si ricordano a tal proposito
I'intervento di Glenn (derivazione diretta della
vena cava superiore nell’arteria polmonare) e
quello di Waterston (anastomosi latero-laterale
tra la superficie posteriore dell'aorta ascendente
e la superficie anteriore dell'arteria polmonare
destra). Il secondo tipo d’intervento viene prefe-

439



23

rito quando l'arteria polmonare destra € piccola,
e a tal proposito ricordiamo qui l'intervento di
Ross-Somerville (il tratto di efflusso del ventri-
colo destro viene ricostruito utilizzando un ho-
mograft di un segmento di aorta prossimale con
la relativa valvola, o una protesi tubulare valvo-
lata, che viene inserita tra lo sbocco del ventrico-
lo destro e la parte distale pervia dell’arteria
polmonare).

23.21. Trasposizione dei grossi vasi

Anatomia
Descriveremo in questa sede i tre tipi piu frequen-
ti di trasposizione dei grossi vasi (Figura 16):

A) Trasposizione completa (situs solitus, con-
cordanza A-V, discordanza V-GV). In questa
anomalia l'aorta nasce interamente dal ven-
tricolo destro, mentre I'arteria polmonare dal
ventricolo sinistro; diversamente dalla nor-
ma inoltre, dove l'aorta & posteriore all’arte-
ria polmonare, nella trasposizione completa
I'aorta nasce anteriormente. Entrambe le
grandi arterie decorrono parallele (a “canna
di fucile”) invece di spiralizzarsi tra di loro;

B) Trasposizione incompleta (situs solitus,
concordanza A-V, discordanza V-GV con ar-
teria polmonare a cavaliere). In questa a-
nomalia l'aorta e trasposta, mentre l'arteria
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polmonare e a cavaliere del SIV (in cui coe-
siste un DIV anteriore). Si riconoscono due
sottotipi:

1. tipo Beuren, caratterizzato da arteria
polmonare a cavaliere e aorta che nasce
dal ventricolo destro anteriormente al-
'arteria polmonare;

2. tipo Taussig-Bing, dove 'aorta nasce dal
ventricolo destro dietro I'arteria polmo-
nare.

Nella trasposizione incompleta rientra an-
che il ventricolo destro con doppia uscita
(situs solitus, concordanza A-V, doppia usci-
ta ventricolare destra). In questa cardiopa-
tia I'aorta e 'arteria polmonare nascono en-
trambe dal ventricolo destro; I'aorta & di so-
lito posizionata posteriormente all’arteria
polmonare, e riceve il sangue dal ventricolo
sinistro attraverso un DIV;

C) Trasposizione congenitamente corretta (si-
tus solitus, discordanza A-V, discordanza
V-GV). In questa anomalia e presente sia
I'inversione dei ventricoli che la trasposi-
zione dei grossi vasi. Poiché i ventricoli sono
invertiti, il risultato emodinamico & una cir-
colazione normale, con l'aorta che nasce dal
ventricolo destro (che si trova a sinistra) e
I'arteria polmonare che nasce dal sinistro
(che si trova a destra).

Transposition Of The Great Arteries

[MAo rta

Normal

Complete

Transposition

Corrected
Transposition

Figura 16. Trasposizione dei grossi vasi. a) Concordanza tra atrio-ventricolo e ventricolo-grossi vasi (quadro
normale); b) Concordanza atrio-ventricolo e discordanza ventricolo-grossi vasi (trasposizione completa); c)
discordanza atrio-ventricolo e discordanza ventricolo-grossi vasi (trasposizione corretta)
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Il ventricolo situato a destra ha la morfolo-
gia di un ventricolo sinistro (presenta una
parete liscia con valvola atrioventricolare
bicuspide), mentre il ventricolo situato a si-
nistra ha la struttura del ventricolo destro
(é trabecolato con una valvola atrio-ventri-
colare tricuspide). Nella trasposizione cor-
retta spesso si associano altre anomalie qua-
li un DIV e/o un DIA, una stenosi polmonare
ed alterazioni della conduzione elettrica
(come ad esempio blocco atrio-ventricolare
di vario grado).

Fisiopatologia

Nella trasposizione completa, perché sia possibi-
le la sopravvivenza, debbono essere presenti de-
gli shunt bidirezionali di eguale entita. Di solito
lo shunte da sn a dx attraverso un DIA, e da dx a
sn attraverso un DIV. La prognosi e migliore se il
DIV & ampio, in quanto le camere ventricolari si
comportano dal punto di vista emodinamico co-
me un ventricolo unico. Altre volte lo shuntbidi-
rezionale e ottenuto dall’associazione di un DIA
con un dotto di Botallo. La stenosi polmonare &
frequente. Se non é presente, si verifica un qua-
dro d’iperafflusso polmonare perché il ventrico-
lo sinistro spinge il sangue verso i polmoni (via
arteria polmonare), ricevendo il ritorno venoso
sia dall’atrio sinistro, sia dal ventricolo destro
attraverso il DIV. Se & associata una stenosi pol-
monare, oppure quando le RVP sono aumentate,
lo shunt intraventricolare pud essere invertito
(sn > dx) e lo stesso accadra per lo shunt attra-
verso il DIA (dx = sn). La saturazione di Oz nel-
I'arteria polmonare & maggiore di quella re-
gistrata nell’aorta, che riceve il sangue dal ven-
tricolo destro. Le arterie coronariche di solito
nascono dall’aorta, e percid portano sangue ve-
noso (a bassa saturazione di 0z). Se & associata
una pervieta del dotto di Botallo, in sostituzione
di un DIA e/o un DIV, la prognosi e infausta. Ra-
ramente e presente atresia della tricuspide, che
comunque da gli stessi effetti della stenosi pol-
monare per quanto riguarda la direzione degli
shunt.

Aspetti clinici nella trasposizione completa
Nella trasposizione completa caratteristicamen-
te il bambino € gravemente cianotico, con ippo-
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cratismo delle dita e policitemia (infatti tale pa-
tologia € la piu frequente causa di cianosi, car-
diomegalia e scompenso cardiaco alla nascita).
All’ispezione l'itto appare di tipo ventricolare de-
stro. Auscultatoriamente in circa un quarto dei
pazienti non sono udibili soffi, mentre si puo re-
pertare un 2° tono intenso sull’area polmonare.

Elettrocardiogramma

AI'ECG si evidenzia un’ipertrofia ventricolare
destra, e raramente e presente un’ipertrofia bi-
ventricolare. Le onde P possono essere ampie e
bifide.

Radiologia

Alla radiografia del torace in proiezione postero-
anteriore si osserva cardiomegalia per interes-
samento di entrambi i ventricoli, con immagi-
ne “ad uovo”. Gli ili polmonari appaiono piccoli
nella proiezione postero-anteriore, mentre nella
proiezione laterale sn l'ilo risulta di grosse di-
mensioni per la disposizione dell’aorta davanti
all’arteria polmonare.

Ecocardiografia

Va eseguita un’accurata analisi segmentaria ana-
tomica e funzionale, determinati il situsviscerale
e cardiaco, gli shunt e le connessioni tra atri e
ventricoli e tra ventricoli e grossi vasi e dimo-
strata una discordanza ventricolo-arteriosa.

Cateterismo cardiaco

Il catetere riesce caratteristicamente a passare
dall’atrio destro al ventricolo destro e quindi
nell’aorta. Se i pazienti non sono trattati per via
interventistica o chirurgicamente muoiono entro
il primo anno di vita. L’angiografia selettiva mo-
stra un piano valvolare aortico ampio ed ante-
riore all’arteria polmonare che, in posizione po-
steriore, nasce dal ventricolo sinistro.

Aspetti clinici nella trasposizione incompleta
Variano a seconda del tipo.

Trasposizione dell’aorta con arteria polmonare a
cavaliere

In questo tipo di trasposizione incompleta la ro-
tazione dei grossi vasi puo essere di 90° o 180°
in senso antiorario. La variante piu frequente € il
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tipo Beuren, dove l'aorta nasce dal ventricolo
destro anteriormente all’arteria polmonare, che
e situata a cavaliere del SIV. Un’altra variante,
ma meno frequente, €& il tipo di Taussig-Bing, dove
'aorta nasce dal ventricolo destro posteriormen-
te all’arteria polmonare che si pone a cavaliere
del SIV. Un DIV é presente in entrambi i tipi, e
clinicamente essi rassomigliano alla trasposizio-
ne completa con un DIV, ipertensione polmonare
e cianosi. Solo I'ecocardiogramma e I'angiografia
sono di supporto nella diagnosi differenziale.

Ventricolo destro a doppia uscita

Sia l'aorta che l'arteria polmonare nascono dal
ventricolo destro; in questa anomalia I'aorta e di
solito posteriore, e riceve il suo apporto ematico
dal ventricolo sinistro attraverso un DIV. Clini-
camente questi pazienti somigliano a quelli con
DIV e shunt o, se & anche presente una stenosi
polmonare, a quelli con tetralogia di Fallot. Solo
I'ecocardiogramma e 'angiografia sono di sup-
porto nella diagnosi differenziale.

Aspetti clinici nella trasposizione congenitamente
corretta dei grossi vasi

Sul piano clinico formulare una diagnosi risulta
molto difficile in quanto il paziente & solitamente
asintomatico e non & cianotico; segno diagno-
stico abbastanza frequente & la presenza di un
blocco atrio-ventricolare completo congenito o
neonatale. Un utile aiuto per la diagnosi sono
I'ECG, I'ecocardiogramma e I'angiografia selettiva.

Ecocardiografia

Nello studio ecocardiografico di questa cardiopa-
tia (Figura 17) & indispensabile eseguire un’ac-
curata analisi segmentaria anatomica e funziona-
le, determinare il situs viscerale e cardiaco e le
connessioni tra atri e ventricoli e tra ventricoli e
grossi vasi (discordanza atrio-ventricolare e
ventricolo-arteriosa). La TEE e importante per la
quantificazione emodinamica della patologia. E
possibile inoltre valutare I'entita dello shunte la
direzionalita, le pressioni sistoliche in arteria
polmonare e la portata polmonare e sistemica.

Diagnosi differenziale

La diagnosi differenziale pud essere complessa,
essendo sintomi e segni di questa patologia comu-
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Figura 17. Ecocardiografia transtoracica in un pa-
ziente adulto con trasposizione dei grossi vasi con-
genitamente corretta (doppia discordanza): inver-
sione ventricolare, arteria polmonare posteriore tra-
sposta e aorta anteriore che fuoriesce dal ventricolo
morfologicamente destro

ni a molte altre cardiopatie congenite. Ad esem-
pio la triade semeiologica costituita da cianosi
centrale, iperafflusso polmonare ed ipertrofia
ventricolare destra indica una trasposizione dei
grossi vasi, un RVPAt oppure una sindrome di
Eisenmerger. Altre patologie con le quali & im-
portante porre una diagnosi differenziale sono il
dotto arterioso (anch’esso causa di cianosi ed
iperafflusso polmonare, ma in questo caso il ven-
tricolo sinistro € ingrandito) e la finestra aorto-
polmonare.

Prognosi

La prognosi & generalmente infausta. Il 50% dei
bambini con trasposizione dei grossi vasi muoio-
no entro sei mesi dalla nascita e la sopravviven-
za oltre i 20 anni d’eta e rara. Tra le complicanze
piu frequenti di questa patologia ricordiamo lo
scompenso cardiaco, i fenomeni trombotici e le
infezioni polmonari.

Trattamento

Trasposizione completa

Il trattamento va effettuato precocemente con la
creazione palliativa di un’ampia pervieta intera-
triale, che permette un migliore mixing del san-
gue a livello tra le sezioni destre e sinistre. Cio
puo essere eseguito per via endovascolare sotto
guida ecocardiografica, facendo passare un cate-
tere con palloncino attraverso la pervieta atriale



(manovra di Rashkind-Miller), oppure per via
chirurgica, con l'intervento di Blalock-Hanlon (set-
totomia atriale). Se il piccolo paziente riesce a
superare l'infanzia possono essere eseguiti I'in-
tervento di Mustard (il sangue & riconvogliato a
livello atriale tramite un patch) o l'intervento di
Jatene (con inversione delle grandi arterie). L’e-
cocardiografia é utile nel follow-up dei pazienti
adulti sottoposti a questi tipi di interventi per
valutare le sequele e i residui post-operatori.

Trasposizione incompleta

[ casi di trasposizione incompleta, sia di tipo di
Beuren che Taussig-Bing, vengono di solito se-
guiti con terapia medica. I pazienti che presenta-
no un doppio sbocco del ventricolo destro invece
possono essere trattati chirurgicamente creando
un tunnel dal DIV all’aorta, attraverso il tratto di
efflusso del ventricolo destro.

Trasposizione congenitamente corretta

Nella trasposizione congenitamente corretta (dop-
pia discordanza) l'intevento chirurgico & consi-
gliato solo se ci sono gravi anomalie associate
quali un DIV, una grave stenosi polmonare o una
insufficienza della valvola atrioventricolare ubi-
cata a sinistra. | pazienti adulti spesso richiedo-
no un trattamento medico dell'insufficienza car-
diaca cui vanno incontro per deterioramento
della funzionalita del ventricolo destro che mal
sopporta il carico pressorio sistemico.

23.22. Ventricolo unico

Anatomia
Il ventricolo unico € una cardiopatia caratteriz-
zata dall’anomala connessione di entrambe le
valvole atrio-ventricolari con un’unica cavita
ventricolare. Le valvole atrio-ventricolari, sia de-
stra che sinistra, sono di solito normali e si a-
prono nel ventricolo comune (che puo essere di
tipo dx, sn o indeterminato); raramente la valvo-
la mitrale & deformata, oppure € presente una
valvola atrioventricolare comune.

Tra le anomalie associate, due sono piu fre-

quenti:

1) la trasposizione corretta dei grossi vasi (che
si associa in circa '80% dei casi);

CARDIOPATIE CONGENITE DELL’ADULTO

23

2) la stenosi del tratto d’efflusso polmonare
(valvolare o infundibolare) o I'atresia pol-
monare (che invece si associano in circa il
15% dei casi).

Altre anomalie associate meno frequenti (pre-
senti in misura minore del 5%) sono la destro-
cardia, I'atresia della tricuspide e la persistenza
del tronco arterioso.

L’atresia della tricuspide, con o senza traspo-
sizione dei grossi vasi, avendo una sola camera
ventricolare sinistra ed una camera ventricolare
destra ipolasica, si comporta funzionalmente co-
me un cuore univentricolare.

Aspetti clinici

Clinicamente in questa cardiopatia e possibile
osservare dispnea, che insorge dopo sforzi lievi,
e cianosi, che perd di solito & lieve oppure com-
pare solo in occasione di accessi di pianto. La
cianosi diventa invece marcata se & presente una
stenosi della polmonare. Molto frequente & lo
scompenso cardiaco congestizio e conseguente-
mente i segni e sintomi ad esso associati. All'au-
scultazione cardiaca e udibile un soffio sistolico
al CC ed un soffio mesodiastolico alla punta.

Elettrocardiogramma

L’elettrocardiogramma non & indicativo per la di-
agnosi, ad eccezione dalla presenza di profonde
onde S con onde T positive in tutte le derivazioni
precordiali, segno patognomonico di un ventrico-
lo unico senza trasposizione dei grossi vasi.

Radiologia

Alla radiografia del torace in proiezione postero-
anteriore il cuore appare lievemente ingrandito.
Quando non vi e trasposizione l'aspetto somiglia
al DIV; quando e presente stenosi della polmo-
nare invece a quello di una tetralogia di Fallot.

Ecocardiografia

L’ecocardiografia transtoracica e transesofagea e
attualmente una metodica di notevole valore dia-
gnostico sia qualitativo che quantitativo. E pos-
sibile osservare la connessione di entrambi gli
atri con la camera ventricolare unica attraverso
le valvole atrio-ventricolari destra e sinistra. E
mandatorio definire la morfologia del ventricolo
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(tipo dx, sn o indeterminato), I'aspetto delle val-
vole atrioventricolari (se normale o alterato), la
tipologia di connessione con i grossi vasi, valu-
tandone morfologia e localizzazione spaziale. Se
€ presente un’altra malformazione associata e
possibile evidenziarla. Sara infine importante in
questa sede valutare l'entita dello shunt e la sua
direzionalita, le pressioni sistoliche in arteria pol-
monare, il Qp ed il Qs.

Cateterismo cardiaco

Mediante cateterismo cardiaco appare facile di-
stinguere un ventricolo unico da un’ampio DIV
per la facilita in cui il catetere puo entrare sia
nell’arteria polmonare che, dopo averlo ritirato
nella cavita comune, nell’aorta ascendente. La
pressione sistolica e simile sia nel ventricolo uni-
co che nell’aorta, mentre il valore riscontrato
nell’arteria polmonare dipendera dall’assenza,
presenza e grado di una eventuale stenosi della
polmonare. La saturazione di O; nell’aorta e nel-
I'arteria polmonare ¢ la stessa, mentre nel ventri-
colo si osservano ampie variazioni di saturazione,
dipendendo dalla sede del prelievo. L’angiografia
selettiva evidenzia la presenza di un grande ven-
tricolo unico che riempie simultaneamente I'aorta
e I'arteria polmonare.

Trattamento

Il trattamento di questa cardiopatia congenita e
medico e chirurgico e dipende dall’entita del Qp.
Se il flusso polmonare ¢ ridotto (& quindi presente
una stenosi polmonare severa) e indicato un in-
tervento chirurgico di anastomosi tipo Blalock-
Taussig, anche se la mortalita procedurale & ele-
vata. Di contro se il ventricolo unico non e asso-
ciato ad una stenosi della polmonare, per evitare
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un aumento delle RVP, € indicata o la ricostru-
zione chirurgica del SIV oppure il bendaggio del-
I'arteria polmonare.

L’intervento di Fontan ha essenzialmente lo
scopo di creare un canale di comunicazione fra
ritorno venoso sistemico e circolazione polmo-
nare. Originariamente ideato per l'atresia della
tricuspide come condotto valvolato fra atrio de-
stro e tronco dell’arteria polmonare, é stato sot-
toposto a varie modifiche utilizzabili nel ventri-
colo unico, come la connessione “diretta” fra a-
trio destro e arteria polmonare (o “connessione
totale cavale-polmonare”) e la connessione fra
atrio destro e ventricolo destro (quando il ven-
tricolo destro e di adeguate dimensioni). L’eco-
cardiografia transesofagea & una tecnica molto
sensibile anche per I'identificazione post-opera-
toria di trombi in atrio destro, che appaiono es-
sere piu frequenti di quanto precedentemente
riportato da studi transtoracici. Pud essere valu-
tata la presenza o meno di eco-contrasto sponta-
neo e pud essere monitorizzato I’'eventuale im-
piego di terapia anticoagulante o farmaci fibrino-
litici. Dopo un intervento di Fontan si pu6 anche
verificare un’ostruzione al flusso polmonare, sia
nell'immediato periodo post-operatorio che co-
me lesione progressiva durante il fo/low-up.

23.23. Persistenza del tronco arterioso

Anatomia

Il tronco arterioso persistente (Figura 18) e una
anomalia in cui un singolo vaso costituisce 1'ef-
flusso di entrambi i ventricoli, fornito di un’unica
valvola semilunare (situs solitus, concordanza
A-V, connessione V-GV del tipo a singola uscita).

Tipo 1l

Tipo IV

Figura 18. Quattro tipi di origine dell'arteria polmonare nella persistenza del tronco arterioso. Tipo I. Manca
la parte prossimale del setto troncale, cosicché I'arteria polmonare ha un’origine in comune con l'aorta. Tipo
Il. Assenza del setto troncale. Le arterie polmonari nascono direttamente dalla faccia posteriore del tronco.
Tipo lll. Assenza del setto troncale. Le arterie polmonari nascono autonomamente dalla faccia laterale del
tronco. Tipo IV. Il sesto arco brachiale non si sviluppa, per cui le arterie polmonari nascono dall’aorta toracica
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La valvola semilunare pud essere formata da 2
a 6 cuspidi e si associa sempre a un DIV. Si cono-
scono 4 diversi tipi di tronco arterioso persisten-
te, a seconda dell’origine dell’arteria polmonare.
Nel I tipo il tronco arterioso ha un’origine comune
con l'arteria polmonare. Nel II e III tipo invece il
tronco arterioso presenta un’origine separata
dall’arteria polmonare (nel tipo Il entrambe le ar-
terie polmonari nascono dalla parete dorsale del
tronco, mentre nel tipo III le arterie polmonari
nascono indipendentemente dai due lati del tron-
co). Nel IV tipo infine si reperta un tronco ar-
terioso solitario, con assenza di arterie polmonari
intrapericardiche (mancato sviluppo del VI arco,
le arterie polmonari nascono dall’aorta toracica).

Le arterie coronariche nascono sempre dal
tronco.

Fisiopatologia
Il tronco arterioso comune provvede a rifornire
sia la circolazione sistemica che quella polmona-
re e coronarica. Il sangue, dal ventricolo sinistro,
penetra nel destro attraverso un DIV, cosicché la
saturazione di Oz nel ventricolo destro e piu ele-
vata di quella regitrata nell’atrio. La saturazione
di Oz del tronco invece e piu elevata di quella del
ventricolo destro, ed & identica a quella misurata
in arteria femorale. Le pressioni sistoliche nei
due ventricoli, nel tronco arterioso, nell’arteria
polmonare e nell’arteria femorale sono uguali. Se
non é presente una stenosi sull’arteria polmona-
re il Qp é elevato; infatti essendo sempre presen-
te un DIV vi & un’alta quota di shunt(da sn a dx).
La cianosi é inizialmente assente e la sua in-
sorgenza dipendera dalle RVP, le quali tende-
ranno ad aumentare per l'elevata pressione.
L’iperafflusso polmonare e causa di morte per
scompenso cardiaco congestizio entro sei mesi
dalla nascita. Se il flusso polmonare €& ridotto
(percheé le arterie polmonari sono ipoplasiche o
perché coesiste una stenosi polmonare) 'aspet-
tativa di vita di questi pazienti é alta, potendo
raggiungere la quarta decade.

Aspetti clinici
Il quadro clinico e quello di un ampio shunt
sn = dx, con lieve cianosi.

Il bambino affetto si presenta ipoevoluto e
mostra all’obiettivita clinica lieve cianosi centra-
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le ed una modesta tolleranza allo sforzo. Il ven-
tricolo sinistro appare dilatato ed ipertrofico.
All'auscultazione € possibile repertare un soffio
sistolico a livello del terzo-quarto SISx (spesso
ma non sempre associato a un fremito), causato
dal DIV, ed un soffio protodiastolico basale, do-
vuto all'insufficienza della valvola unica. E inol-
tre spesso possibile auscultare un soffio meso-
diastolico sul focolaio mitralico. Quando col tem-
po le RVP si elevano la cianosi diventa evidente
(cianosi tardiva), e il quadro clinico appare simi-
le alla sindrome di Eisenmenger.

Elettrocardiogramma

All’'esame elettrocardiografico si possono osser-
vare segni d’ipertrofia ventricolare sinistra e de-
stra (onda R"in V1 e V). L'onda P pu0 essere am-
pia e bifida, in conseguenza dell’aumento di vo-
lume dell’atrio sinistro, oppure alta ed appuntita,
per ipertrofia atriale destra.

Radiologia

Alla radiografia del torace in proiezione postero-
anteriore gli ili polmonari appaiono congesti e
I'ombra cardiaca e ingrandita, con marcato in-
grandimento del ventricolo sinistro. Il tronco si
palesa sulla radiografia del torace con un'imma-
gine prominente dell’aorta ascendente. L’arteria
polmonare sinistra puo essere evidenziata in po-
sizione insolitamente alta, a livello dell’arco aor-
tico. Un arco aortico destroposto & presente nel
25% dei casi.

Ecocardiografia

L’esame ecocardiografico assume un’alto valore
diagnostico, permettendoci di definire il tronco
arterioso persistente e la morfologia della valvo-
la unica. E sempre necessario eseguire un’analisi
morfologica e segmentaria accurata allo scopo di
escludere la presenza di altre anomalie associa-
te. Si puo valutare il tipo di DIV ed il suo rappor-
to spaziale con il dotto, I'ipertrofia ventricolare,
I'entita dello shunt e la sua direzionalita e le
pressioni sistoliche in arteria polmonare, il Qp e
il Qs. L’esame TEE permette di completare e de-
finire 'anomalia. L’esame ecocardiografico e uti-
le sia in sede pre-operatoria che post-operatoria
(Figura 19).
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Figura 19. Ecocardiografia transtoracica 3D. Condot-
to valvolato (C) fra ventricolo destro (RV) e arteria
polmonare in un paziente adulto con tronco arterio-
S0 post-operatorio

Cateterismo cardiaco

Durante cateterismo cardiaco & patognomonico
di questa condizione il passaggio del catetere nel-
'arteria polmonare attraverso il tronco arterioso
e non dal ventricolo destro. La saturimetria del
sangue nel ventricolo destro mostra valori piu
elevati che nell’atrio destro, mentre la saturazio-
ne di Oz nel tronco arterioso & piu alta che nel
ventricolo destro ed & identica a quella che si ri-
scontra in un’arteria sistemica (ad esempio I'ar-
teria femorale). Le pressioni sistoliche nei due
ventricoli, nel tronco, nell’arteria polmonare e
nell’arteria femorale sono identiche. L’angiogra-
fia selettiva evidenzia il tronco arterioso, I'origi-
ne delle arterie polmonari e valuta l'insufficienza
valvolare, che é frequentemente presente.

Diagnosi differenziale
Va posta un’attenta diagnosi differenziale con la
trasposizione dei grossi vasi.

Trattamento

La correzione, se effettuata nei primi giorni di
vita, da buoni risultati ed evita lo sviluppo di va-
sculopatia polmonare. L’intervento comprende
la chiusura del difetto interventricolare, I'uso di
un condotto valvolato per la ricostruzione del-
I'arteria polmonare e della continuita ventricolo
polmonare, la ricostruzione dell’aorta. Se la val-
vola truncale e molto insufficiente puo essere ne-
cessaria la sua sostituzione con un homograft
aortico, anche se la sua riparazione & sempre da
preferire come soluzione di prima istanza.
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[ pazienti operati necessitano di follow-up
cardiologico anche in eta adulta. I problemi post-
operatori riguardano le crisi di ipertensione pol-
monare (maggiormente evidenti nei pazienti piu
grandi, ma e da escludere un difetto interventri-
colare residuo), la bassa gittata cardiaca (per di-
fetti residui e disfunzione miocardica globale), la
cianosi (la disfunzione ventricolare destra deter-
mina uno shunt destro-sinistro a livello atriale),
le aritmie (legate alla ventricolotomia ed alla chiu-
sura del DIV), la stenosi o insufficienza della val-
vola aortica e il difetto interventricolare residuo.
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