
Cardiopatie congenite complesse 
Piccoli cuori crescono : impariamo a conoscerli e a gestirli 
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Il follow-up del cardiopatico congenito adulto 

Dimensione del problema 

Incidenza delle CC alla nascita stabile nei paesi occidentali 

 

Miglioramento della gestione medica, chirurgica ed 

anestesiologica  aumento sopravvivenza 
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The Euro Heart Survey on adult congenital heart disease, Eur Heart J 2005  

MORBILITA’  



Scompenso cardiaco nel GUCH 

Norozi K, Am J Cardiol 2006 



Lo scompenso cardiaco 

Cardiopatie acquisite 
 
 Disfunzione VSn 
 Vsn dilatato-ipocinetico 

     GUCH 
 
 VDX iperteso 
VDx dilatato 
Ventricolo unico 



Ventricolo destro sistemico: 
TGA S/P Mustard-Senning 



Ventricolo destro sistemico: 
TCCGA 



Switch atriale secondo Mustard/Senning per TGA 



Switch atriale: complicazioni 

• Ostruzione o difetti del 

baffle 

• Disfunzione del RV ± IT 

• Aritmie da dilatazione atriale 

• Sviluppo di bradiaritmie 

• Ipertensione polmonare 



www.escardio.org/guidelines 

http://www.escardio.org/guidelines


Tecnica di Mustard/Senning per TGA 
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Switch atriale: Studio funzionale del VDx 



………………………………………..  

GUCH 

?? 



Winter MM, Heart 2009 

Ventricolo dx sistemico 



Aritmie nel GUCH 

 Motivo principale di accesso in PS 
 

 Frequente associazione di bradi-tachiaritmie 
     (disfunzione nodo SA o AV) 
 
 Causa di disfunzione ventricolare,  
     trombosi, morte improvvisa 
 
 Morbilità: farmaci, CVE, device, chirurgia 



C.C.♂ 22 anni 
  
S/P Mustard 



www.escardio.org/guidelines 

http://www.escardio.org/guidelines
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Arterial Switch 

operation for TGA 

Institute of Cardiology- Bologna 



www.escardio.org/guidelines 

http://www.escardio.org/guidelines


Ventricolo destro sistemico: 
TCCGA 



www.escardio.org/guidelines 

http://www.escardio.org/guidelines




ATRIO-PULMONARY  
 

CONNECTION  
 

1971 

LATERAL TUNNEL 
 

TCPC 
 

1980 

EXTRACARDIAC 
 

 CONDUIT 
 

1990 - 95 

L’evoluzione della Fontan 



La circolazione tipo Fontan 
Il ventricolo “poco riempito” 

Assenza del ventricolo  
sottopolmonare 
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Il ventricolo unico – La Fontan 

Stenosi circuito 

Stenosi A.polmonari 

Compressione VPo 

 

RAP 

Disfunzione ventricolare 

Insuff.valvole AV 

Aritmie 

Enteropatia 
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Ventricolo unico – Fontan 
Terapia dello scompenso cardiaco 

Angioplastica 
± stent 

Embolizzazione 
Collaterali sist-Po 

Fenestrazione circuito 

Terapia medica 
 convenzionale ?? 

Conversione a 
Cavopolmonare totale 

Trapianto cardiaco 



Kouatli AA., Circulation 1997 

Ventricolo unico – Fontan 

• ENALAPRIL per 10 settimane 

• 18 pazienti 

• Prospettico, randomizzato, cross-over 

• Non modifica la capacità funzionale 

• Non modifica la funzione diastolica 

• Non modifica RVS nè IC a riposo 

 



Eur Heart J  2008;29:1681-1687 

 27 pazienti post Fontan 
 Età : 22.8±5 aa 
 70% classe NYHA II/III 
 



Int J Cardiol 2006;113:341-544 



www.escardio.org/guidelines 

http://www.escardio.org/guidelines
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www.escardio.org/guidelines 

http://www.escardio.org/guidelines


www.escardio.org/guidelines 

http://www.escardio.org/guidelines


W 

ANOMALIA  

DI  

EBSTEIN 









Anomalia di Ebstein – Score 

 Gose Score: 
 

Ratio = (RAdx + ATRIALISED RV ) / Functional RVdx 
 

  - Grade 1:   < 0,5 
 

  - Grade 2:   0,5 - 0,99 
 

  - Grade 3:   1 - 1,49 
 

  - Grade 4:   > 1,5 



Anomalia di Ebstein: ECO 

  



Anomalia di Ebstein – Prognosi 

 Se Ratio > 1,5 (grado 4), mortalità del 

100% 
 

 Se Ratio tra 1 e 1,49 (grado 3), 10% di 

mortalità precoce e 45% di mortalità 

nella prima infanzia 
 

 Se Ratio < 1 (gradi 1 e 2), la 

sopravvivenza è del 92% 



                Anomalia di Ebstein 

Fattori predittivi di una cattiva prognosi sono: 
 

1) Scompenso cardiaco 

2) Sintomi 

3) Cianosi 

4) Difetti cardiaci associati 

 

  Anomalie del ritmo anche se frequenti non 

        rappresentano una causa di morte 

                    in questi pazienti 



                     Anomalia di Ebstein 
                               Trattamento 

Medico 

- Neonati: PGE 

                 Trattamento dello scompenso 

                 Ventilazione ? 

 

- Bambini ed adulti sintomatici per cianosi: 

  Chiusura DIA con device? 

 

- Ablazione della via anomala (minori successi rspetto 

  ai pazienti senza Ebstein). 

 

- Nei pazienti più gravi: chirurgia 



M.L. Brown et al., J Thor Cardiovasc Surg 2008; 135: 1120-1136 





25 anni, Ebstein severo, FA, in lista per TX  



Una possibile soluzione organizzativa: 

l’Hub and Spoke 

Education, education, education!!! 

Lugo 

Bentivoglio 

S. Orsola 

Maggiore 



 







            Anomalia di Ebstein 

                  Cosa cercare 

 

I tre lembi 

Come si attaccano e se  

    sono trattenuti (tethering) 

Il grado di displasia 

L’estensione del lembo anteriore 



M.L. Brown et al., J Thor Cardiovasc Surg 2008; 135: 1120-1136 




