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Stime sulla popolazione di adulti con cardiopatia 
congenita negli USA nel 2000
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Heart 2002;88:1i-14i

Data compiled from the statistics of the Office of Population Consensus and 
Surveys for England and Wales showing reported deaths from congenital heart 

disease in the various age groups. 

Nel 1958 la mortalita’ era piu’ alta nella fascia di eta’ pediatrica 
mentre a partire dal 1986 la mortalita’ piu’ alta si riscontra nella 

fascia di eta’ sopra i 20 anni
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Il follow-up del cardiopatico congenito adulto
perche’ il GUCH e’ un paziente diverso

• Problematica relativamente nuova

• Conoscenza delle CC + degli interventi

• Problematiche mediche e chirurgiche peculiari

• Problematiche psicologiche

• Particolare valutazione funzionale ed imaging
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SCOMPENSO CARDIACO

Cardiopatie acquisite
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Scompenso cardiaco nel GUCH

Norozi K, Am J Cardiol 2006



Ventricolo destro sistemico:
TGA S/P Mustard-Senning



Ventricolo destro sistemico:
TCCGA



Ventricolo dx sistemico

Circolo sistemico = sovraccarico di pressione

Ipertrofia vdx sistemico 

Ridotta riserva coronarica (ridotta densità 
capillari) 

Ischemia e fibrosi miocardica

Insufficienza 
valvola AV sistemica

tachiaritmie



……………………………………….. 

GUCH

??



Winter MM, Heart 2009

Ventricolo dx sistemico



Ventricolo destro dilatato:
Insufficienza polmonare nel Fallot



Heart  2008

RM cardiaca



Am J Cardiol 2005;95:779-82

Criteri di timing per preservare
la funzione del VDx ?
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Indicazioni:
Disfunzione condotto VDX-AP
Stenosi, insufficienza, entrambe

Obiettivi
Risolvere la stenosi senza provocare 
rigurgito
Risolvere l’insufficinza
Preservare la funzione vdx
Prolungare la durata del condotto, 
ritardare l’intervento chirurgico 

VALVOLA POLMONARE PERCUTANEA



Harrild DM, Circulation 2008
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L’evoluzione della Fontan



Il ventricolo unico – La Fontan

Stenosi circuito

Stenosi A.polmonari

Compressione VPo
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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



CRT e GUCH

J. Janousek et al., PACE 2008; 31: S21-S23



Aritmie nel GUCH

Motivo principale di accesso in PS

Frequente associazione di bradi-tachiaritmie
(disfunzione nodo SA o AV)

Causa di disfunzione ventricolare, 
trombosi, SCD

Morbilità: farmaci, CVE, device, chirurgia



C.C. 22 anni

S/P Mustard



F.B. ♂ 50 anni, Fallot, S/P correzione con Hancock 30



Aritmie nel GUCH
Terapia farmacologica

Meno efficace

Meno tollerata 
• Disfunzione nodo SA o AV
• Disfunzione ventricolare
• Ipotensione

Effetto proaritmico !

antiaritmici gruppo III (amiodarone)



Aritmie nel GUCH
Ablazione transcatetere

Anatomia complessa

Circuiti di rientro 
ampi/multipli

Accessi venosi limitati

< successo immediato

> recidive a distanza



Ventricolo destro sistemico:
la sindrome di Eisenmenger

>> shunt dx/sn ??

Vasodilatatore polmonare 



Bosentan

Galie’et al.,  Circulation 2006

54 pazienti - classe WHO III- F.Up 16 sett. 



Galie’et al.,  Circulation 2006



Iversen,  Eur H J March 2010



Il salasso nel paziente cianotico :
Ht > 65% o Hb > 20g/dl + sintomi
da iperviscosità.
Ht > 60% in caso di intervento chirurgico



Componenti chiave dell’approccio alla cura del 
paziente GUCH

• Identificatione ed educazione del paziente
• Sviluppo di una rete tra centri specializzati e 

territorio
• Organizzazione della diagnosi e cura
• Identificazione dei fattori di rischio per la prognosi
• Espansione e formazione di specialisti dedicati



Una possibile soluzione organizzativa: 
l’Hub and Spoke

Education, education, education!!!

Lugo

Bentivoglio

S. Orsola

Maggiore



Centro
III livello

Come gestire il cardiopatico congenito adulto

Conoscenza 

Esperienza

Collaborazione





TERAPIA SCOMPENSO NEI GUCH

• Considerare la chirurgia o la procedura

interventistica

• L’applicazione delle raccomandazioni per le

cardiopatie acquisite non è supportata da

sufficienti evidenze

• Necessari studi prospettici e multicentrici



44 anni, TGA S/P Mustard, IART-AF-SND



F.B. ♂ 50 anni, Fallot, S/P correzione con Hancock 30



Iversen,  Eur H J March 2010
Mean difference 4,7 (p < 0,01)



Aritmie dopo intervento di Fontan

• Gruppo con aritmia

• n = 39

• Scompenso       46 %

• Trombosi ADX   31 %

• Mortalità           10 %

• Ghai et al, JACC, 1997

• Gruppo senza aritmia 

• n = 55

• Scompenso    13 %  p<0.004 

• Trombosi ADX  4 %  p<0.006

• Mortalità           9 %





J Am Coll Cardiol 2006; 47: 1101‐1107
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La circolazione tipo Fontan
Il ventricolo “poco riempito”

Assenza del ventricolo 
sottopolmonare

RVP

Adx

AP

Adx

Perdita energia cinetica 
anterograda

PCO2
Perdita 

flusso pulsatile
(    NO)



Circulation.2002;106:92-993



Il follow-up del cardiopatico congenito adulto
Problema della competenza

Cardiologo
Pediatra

Cardiologo
dell’adulto

GUCH
specialist



B.A. 62 anni , 
Fallot S/P Waterstone e successivo patch infundibolare



Ventricolo destro sistemico:
TGA S/P Mustard-Senning



Lo stent 
nella coartazione aortica



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

Immigrazione
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Congenital heart disease
Cardiovascular
physiological

integrity
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Symptomatic
heart failure
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