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Introduzione

Grazie ai progressi nel campo della chirur-
gia cardiaca e delle strategie terapeutiche,
la sopravvivenza del paziente con cardio-
patia congenita è drammaticamente miglio-
rata. Sino a 20 anni fa era raro incontrare un
paziente adulto affetto da una patologia
congenita complessa. Attualmente la so-
pravvivenza globale a 20 anni dei pazienti
con cardiopatia congenita è stimata a circa
l’85%1-3. Considerato che l’incidenza di
cardiopatia congenita è relativamente co-
stante nel tempo, e che, pur tenendo conto
della diagnosi prenatale e dell’interruzione
terapeutica di gravidanza essa non è
< 5/1000, la popolazione di pazienti adulti
con cardiopatia congenita è destinata ad au-
mentare progressivamente.

In Gran Bretagna, Canada, Stati Uniti
(Mayo Clinic, San Francisco, New York)
questi pazienti, a cui ci si riferisce con l’a-
cronimo GUCH (grown-up congenital
heart disease) sono seguiti in modo orga-
nizzato dagli anni ’80. In Gran Bretagna il
numero di pazienti GUCH che necessita di
un follow-up regolare aumenta di 1600 ca-
si all’anno, ovvero di 200 casi su 100 000

nati vivi1. In Canada i pazienti GUCH sono
seguiti nell’ambito di un registro nazionale
chiamato CACH (Canadian Adult Conge-
nital Heart Network), che comprende circa
12 000 adulti per una popolazione di 32 mi-
lioni di abitanti2. Assumendo che la cardio-
patia congenita abbia in Italia un’incidenza
e una sopravvivenza simile a quella inglese
e canadese, si può stimare che il numero di
pazienti GUCH che necessitano di follow-
up nel nostro paese sia di circa 25 000 pa-
zienti. 

I pazienti GUCH possono essere distin-
ti in due categorie principali, quelli operati
in epoca infantile ed i pazienti non operati.
Riguardo a quest’ultimo gruppo, l’immi-
grazione introdurrà anche in Italia un pos-
sibile aumento di questa categoria. Infatti, i
pazienti con valvulopatie e quelli con difet-
ti settali semplici o cardiopatie complesse e
difetti settali, quali la tetralogia di Fallot,
l’atresia polmonare con difetto interventri-
colare (DIV), alcune forme di ventricolo
unico, possono raggiungere l’età adulta an-
che se non operati.

Anche se è oggi comune per il cardiolo-
go dell’adulto doversi confrontare con le
problematiche poste dal paziente portatore
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The advances in surgical and interventional treatment of congenital heart diseases have allowed a
large number of patients with congenital heart disease to attain the adult age. This population in-
volves almost 0.3/1000 of the total population in Western Europe and North America and can be esti-
mated to be 25 000 patients in Italy. 

Patients with operated tetralogy of Fallot, benign forms of pulmonary atresia with ventricular
septal defect, simple or complex transposition of the great arteries usually survive beyond childhood.
These patients may need repeat interventions to treat lesions of native or reconstructed pulmonary
arteries and/or aortic arch, to occlude residual shunts, to treat pulmonary incompetence. More com-
plex heart diseases such as single ventricle, rarely allow survival until the adult age. The majority of
these patients undergo heart transplant, often made difficult by multiple cardiac surgical interven-
tions, anomalies of the pulmonary arteries, chronic cyanosis, and aorto-pulmonary shunts. Patients
with relatively simple or complex congenital heart diseases need to be followed in specialized units,
like those existing in the United States, Canada, and Great Britain.

The role of interventional catheterization in this setting is discussed.
(G Ital Cardiol 2006; 7 (10): 659-669)
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di una cardiopatia congenita semplice quale il difetto
interatriale (DIA), o il dotto di Botallo pervio, la ge-
stione del paziente con cardiopatia congenita più com-
plessa può richiedere competenze specifiche e una
struttura multidisciplinare, per il trattamento delle co-
morbilità tipiche dell’età adulta. L’équipe cardiologica
necessiterà la presenza di persone dedicate a questo
ruolo, con un’esperienza consolidata su ampi numeri di
pazienti. Inoltre, poiché si tratta di una patologia relati-
vamente nuova e che continua a modificarsi nel tempo,
la creazione di registri nazionali e multinazionali sarà
indispensabile per effettuare trial clinici e rendere pos-
sibile la gestione ottimale di questi pazienti4. La So-
cietà Europea di Cardiologia ha recentemente pubbli-
cato le sue linee guida sul paziente GUCH, che in mo-
do semplice e chiaro identificano le principali patologie
di questa popolazione e ne inquadrano il trattamento5. 

Il ruolo del cateterismo cardiaco interventistico in
questi pazienti è di particolare interesse, in quanto i
precedenti interventi chirurgici, l’approccio per toraco-
tomia e/o sternotomia, l’accollamento del tratto di ef-
flusso destro allo sterno, ecc., aumentano il rischio di
qualunque tipo di chirurgia cardiaca. Oltre a tutte le tec-
niche interventistiche applicabili in cardiologia pedia-
trica, in questi pazienti potrà essere necessario l’impie-
go di tecniche ibride, che includono la ritmologia asso-
ciata al cateterismo cardiaco interventistico o la cardio-
chirurgia associata al cateterismo cardiaco interventi-
stico. Questi pazienti potranno inoltre necessitare di ri-
vascolarizzazione coronarica percutanea o chirurgica,
tanto più necessaria quanto più critiche le condizioni
del paziente.

Il cateterismo diagnostico classico con misura di
pressioni, saturazioni, calcolo di shunt e resistenze va-

scolari, ha ancora un suo ruolo nella valutazione del pa-
ziente GUCH. L’angiografia per acquisizione di imma-
gini è spesso deludente in questi pazienti ed è rapida-
mente rimpiazzata da tecniche non invasive quali la to-
mografia computerizzata multistrato e la risonanza ma-
gnetica nucleare (Figura 1). Quest’ultima tecnica evita
l’irradiazione e offre la possibilità di valutare i flussi e
di calcolare i volumi; può quindi essere un ottimo aiu-
to per guidare un gesto terapeutico. 

Tutti i tipi di cateterismo interventistico possono es-
sere utili in un congenito adulto (Tabella 1). Queste tec-
niche hanno una mortalità generalmente nulla e un ri-
schio di complicanze variabile secondo le varie proce-
dure e le condizioni del paziente6,7.
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Tabella 1. Incidenza delle principali cardiopatie congenite e ruolo e del cateterismo cardiaco interventistico nel paziente adulto con car-
diopatia congenita.

Cardiopatia Incidenza/ Sopravvivenza Tipo di cateterismo interventistico e rischio di complicanze
10 000 in età adulta

nati vivi senza chirurgia

Stenosi polmonare valvolare 5.17 Sì Dilatazione tramite pallone o stent (1%)
Comunicazione interatriale 3.8 Sì Chiusura tramite protesi (9%)
Tetralogia di Fallot 3.5 Sì Dilatazione dell’efflusso destro tramite pallone (2%) o stent (15%)

Valvolazione percutanea
Canale atrioventricolare 4 Sì
Stenosi aortica 2.8 Sì Dilatazione tramite pallone (5%)

Valvolazione percutanea
Trasposizione delle grandi arterie 2.7 No Dilatazione tramite stent dei canali venosi (15%)

Dilatazione dell’efflusso destro tramite pallone o stent (15%)
Valvolazione percutanea

Coartazione dell’aorta 2 Sì Dilatazione tramite pallone o stent (7%)
Dotto di Botallo pervio 1 Sì Chiusura tramite protesi (6%)
Cuore univentricolare 2.9 Raramente Soppressione di ogni tipo di shunt destro-sinistro (10%)

Occlusione di fistole sistemico-polmonari (10%)
Dilatazione tramite pallone o stent delle arterie polmonari (15%)
Valvuloplastica polmonare

Comunicazione interventricolare 14.18 Sì Chiusura tramite protesi (20%)
Fistole coronariche Rara Sì Occlusione tramite “coil” o protesi (15%)
Stenosi polmonari periferiche Rara Sì Dilatazione tramite pallone o stent, “cutting balloon” (5%)

Figura 1. Ricostruzione tridimensionale del cuore destro tramite tomo-
grafia computerizzata multistrato in una paziente con tetralogia di Fal-
lot operata.
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L’utilizzo della dilatazione tramite pallone è ormai
quasi solo limitata alle lesioni valvolari, ma l’utilizzo di
palloni ad alta pressione o di “cutting balloon” può es-
sere utile per trattare lesioni stenosanti dei rami polmo-
nari periferici ed eventualmente altre lesioni resistenti,
in cui l’uso dello stent non è indicato. L’uso dello stent
è ampiamente diffuso, generalmente di prima intenzio-
ne, salvo quando una stenosi molto severa richieda una
predilatazione. Solo un tipo di stent è stato sviluppato
per l’indicazione “cardiopatia congenita”8; peraltro vari
tipi di stent periferico non premontato, premontato o au-
toespandibile possono essere adattati alle varie condi-
zioni cliniche. L’uso di stent medicati è anche di attua-
lità per trattare una lesione stenotica, o eventualmente
escludere un aneurisma o uno shunt destro-sinistro9.

Vari difetti settali nativi o postchirurgici possono es-
sere chiusi utilizzando le varie protesi occlusive. A que-
sto proposito, anche se una singola protesi è stata svilup-
pata per trattare un solo difetto, una certa flessibilità è ne-
cessaria in questi pazienti. Infatti può essere necessario
trattare un DIV residuo su “patch”, utilizzando una pro-
tesi disegnata per l’occlusione del forame ovale pervio, o
una protesi per la chiusura del dotto di Botallo, piuttosto
che la protesi disegnata per la chiusura del DIV10. Per
converso, un dotto di Botallo molto ampio potrà essere
chiuso usando una protesi per la chiusura del DIV11.

Le varie tecniche di embolizzazione percutanea di
vasi anomali, quali collaterali veno-venosi o sistemico-
polmonari, fistole polmonari, fistole coronariche, ecc.,
possono essere necessarie. L’occlusione del vaso può
essere ottenuta tramite spirali, particelle, colla o le di-
verse protesi.

Talora le tecniche di perforazione meccanica (ago di
Brockenburg o guida rigida) o tramite radiofrequenza,
possono essere utilizzate per ripristinare la permeabi-
lità valvolare (atresia valvolare nativa o acquisita) e/o
vascolare (occlusione di grossi assi venosi). L’uso di
stent può essere necessario per mantenere la permeabi-
lità dopo perforazione12. Non va inoltre dimenticato
che è necessario poter far fronte a possibili complica-
zioni tra cui principe, il recupero di materiali e protesi
migrate dopo o durante l’impianto.

Difetti settali

Il DIA è certamente la cardiopatia più semplice, ben
nota e trattata anche in centri non specialistici. Il DIA
nell’età adulta può tipicamente essere associato a fi-
brillazione atriale, ad ipertensione polmonare, a disfun-
zione ventricolare destra e sinistra13. La chirurgia del
DIA nel paziente adulto e anziano ha una mortalità non
trascurabile, che può superare il 5%14,15. Le tecniche di
chiusura percutanea si sono ormai da circa un decennio
quasi del tutto sostituite alla chirurgia. L’ultima gene-
razione di protesi occlusive, disponibile dal 199716,
permette la chiusura di difetti ampi sino a 40 mm ed ol-
tre e di difetti multipli o complessi.

Una transitoria disfunzione ventricolare sinistra
può essere osservata immediatamente dopo l’occlusio-
ne del DIA13. Essa è frequente soprattutto nel paziente
anziano, con ventricolo sinistro poco compliante ed è
dovuta ad un aumento improvviso del precarico. Talo-
ra, in pazienti con ipertensione polmonare postcapilla-
re o mista è utile effettuare, prima della chiusura del
DIA, un test di reattività polmonare (se pressione ca-
pillare < 20 mmHg) e/o un test di chiusura. Una prote-
si “perforata”, che permette di lasciare uno shunt come
“valvola di sicurezza” è stata disegnata per questi casi
particolari, ma non è ancora commercialmente dispo-
nibile13.

Il DIV è una cardiopatia comune, in genere trattata
chirurgicamente o, più recentemente, per via percuta-
nea, in età pediatrica17. Il DIV piccolo è in genere tra-
scurato, nonostante il rischio di endocardite batterica.
L’adulto con DIV operato può avere un DIV residuo,
fonte di endocardite, sovraccarico ventricolare sinistro,
ipertensione polmonare. Talora pazienti con cardiopa-
tie complesse quali la tetralogia di Fallot, la trasposi-
zione complessa dei grandi vasi trattata allo stadio ven-
tricolare, la sindrome di coartazione, ecc., possono ave-
re un DIV residuo emodinamicamente significativo.

Il DIV postchirurgico è causato frequentemente da
una deiscenza del “patch” chirurgico o da un’eventuale
chiusura incompleta del difetto. Per questo la protesi di-
segnata per la chiusura del DIV muscolare può essere
inadatta e meglio si prestano a questo scopo le protesi
più piatte, quali quelle per la chiusura del DIA e del fo-
rame ovale pervio, o eventualmente le protesi “tubolari”
quali quella per la chiusura del dotto di Botallo pervio,
in caso di DIV residui “imbutiformi”10 (Figura 2). I ri-
sultati di questa tecnica, peraltro non priva di rischi,
quali il blocco atrioventricolare, il possibile danno alle
valvole atrioventricolari, l’embolizzazione della protesi,
sono generalmente buoni, soprattutto considerato l’ele-
vato rischio della chirurgia in questi pazienti.

G Agnoletti, L Iserin - Cateterismo interventistico nel congenito adulto

661

Figura 2. Chiusura di difetto interventricolare residuo tramite protesi
per la chiusura del dotto di Botallo in un paziente operato di coartazio-
ne aortica e difetto interventricolare.
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Dotto di Botallo pervio

La persistenza di dotto di Botallo pervio sino alla vita
adulta può essere complicata da ipertensione polmonare,
disfunzione ventricolare sinistra, calcificazione del dotto.

La chiusura di un dotto di Botallo che provoca so-
vraccarico sinistro è sempre indicata, mentre la chiusu-
ra di un piccolo dotto di Botallo che non ha conseguen-
ze emodinamiche potrebbe essere evitata, vista la rarità
di endocardite batterica in tale condizione. La persi-
stenza di dotto di Botallo si complica raramente con
un’ipertensione polmonare isosistemica non reattiva;
tuttavia, i test di reattività polmonare e/o un test di oc-
clusione dovrebbero essere effettuati in questa condi-
zione. La chiusura del dotto di Botallo in età adulta può
essere tecnicamente più difficile, a causa della geome-
tria del dotto, che si verticalizza con il tempo, e della
presenza di calcificazioni18. I risultati di questa tecnica
sono buoni e lo shunt residuo, a volte responsabile di
emolisi, è in genere transitorio19.

Valvulopatie

Solo la patologia stenosante congenita delle valvole
ventricolo-arteriose è accessibile al trattamento percu-
taneo. La stenosi delle valvole atrioventricolari, più ti-
picamente di origine reumatica può ugualmente benefi-
care della dilatazione percutanea. L’insufficienza val-
volare, più difficile da trattare e fonte di disfunzione
ventricolare sarà sperabilmente presto trattabile tramite
l’inserzione percutanea di valvole e/o l’uso di tecniche
di valvuloplastica percutanea20. 

La stenosi aortica congenita non calcifica o poco
calcifica del giovane adulto, spesso associata a bicuspi-
dia, può essere palliata da una dilatazione percutanea.
La possibile insorgenza di insufficienza aortica severa
è un rischio di questa metodica. Alcuni autori hanno

proposto l’uso di alcune tecniche di stabilizzazione del
pallone durante valvuloplastica, quali l’iniezione di
adenosina trifosfato e il pacing ventricolare rapido21,22,
per ottimizzare il risultato e diminuire il traumatismo
della procedura. Esistono tuttora ampie controversie
sul preferire la valvuloplastica percutanea o piuttosto la
chirurgia riparatrice o sostitutiva in questa condizio-
ne23. La scelta della tecnica si basa in genere, oltre che
sulle caratteristiche cliniche e anatomiche, sull’espe-
rienza e sulle abitudini dell’équipe. 

La stenosi polmonare è di regola trattata tramite val-
vuloplastica percutanea, che, nella grande maggioranza
dei casi, è curativa. Questa condizione può occasional-
mente essere riscontrata in età adulta, soprattutto in pa-
zienti immigrati. 

La valvuloplastica percutanea in questi pazienti può
essere tecnicamente difficile, a causa della dilatazione
dell’atrio destro, della coesistenza di insufficienza tri-
cuspidale e di ipertrofia ventricolare destra. Inoltre que-
sti pazienti, soprattutto quando non è presente un fora-
me ovale pervio, che si manifesta, a causa dello shunt
destro-sinistro obbligato, con desaturazione, possono
mal tollerare la valvuloplastica, che limita in modo cri-
tico la portata cardiaca. Tuttavia, le complicanze della
dilatazione sono quasi nulle.

In caso di insuccesso della dilatazione tramite pal-
lone, l’impiego di stent sulla via polmonare, che annul-
la il gradiente transvalvolare, a prezzo di una completa
“inattivazione” della valvola e un flusso “va e vieni” at-
traverso l’efflusso destro, può essere considerato24.

La stenosi valvolare polmonare è un elemento tipico
della tetralogia di Fallot. La dilatazione valvolare pol-
monare, eventualmente associata all’uso di stent sulla
via destra può essere considerata come palliazione defi-
nitiva25 o come una preparazione alla chirurgia in pa-
zienti gravemente ipossici e poliglobulici (Figura 3).

L’ostruzione all’efflusso destro è quasi di norma os-
servata in pazienti che hanno avuto una ricostruzione

662

G Ital Cardiol Vol 7 Ottobre 2006

Figura 3. Trattamento di una stenosi valvolare polmonare nativa tramite stent (b) in una paziente in cui la dilatazione tramite pallone era stata ineffi-
cace (a).
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dell’efflusso destro tramite condotto, a meno che l’ulti-
ma chirurgia non sia stata effettuata dopo la pubertà. In
epoca prepuberale la calcificazione dei condotti prote-
sici e dei sostituti valvolari pone un drastico limite alla
durata di vita di questi materiali26. I pazienti con ostru-
zione all’efflusso ventricolare destro spesso associano
la presenza di stenosi e di insufficienza polmonare. Si
tratta di pazienti con esiti di riparazione di tetralogia di
Fallot, di trasposizione delle grandi arterie corretta se-
condo Rastelli o réparation à l’étage ventriculaire
(REV), di atresia polmonare con DIV, ecc.

L’ostruzione all’efflusso destro è tipicamente tratta-
ta tramite l’impianto di stent, che annulla in genere l’o-
struzione, ma al prezzo di un possibile aggravamento
dell’insufficienza polmonare. È particolarmente impor-
tante, prima di impiantare uno stent nell’efflusso de-
stro, escludere o trattare una possibile stenosi delle ar-
terie polmonari. L’insufficienza polmonare che accom-
pagna l’impianto di stent è infatti più importante e mal
tollerata in presenza di stenosi dei rami.

Insufficienza polmonare e terapia percutanea

L’insufficienza polmonare è frequente in pazienti sotto-
posti a ricostruzione dell’efflusso ventricolare destro.
Anche se essa è relativamente ben tollerata in pazienti
con ventricolo destro ipertrofico e poco compliante, ca-
pace di sviluppare un flusso anterogrado in telediasto-
le27, a lungo andare l’insufficienza polmonare può ac-
compagnarsi ad intolleranza allo sforzo, progressiva di-
latazione del ventricolo destro, maggiorazione o appa-
rizione di insufficienza tricuspidale e aritmie ventrico-
lari. La valvolazione migliora i sintomi, può migliorare
la tolleranza obiettiva allo sforzo, può far diminuire il
volume del ventricolo destro, ma solo se questo non su-
pera i 200 ml/m2 28. Se il ventricolo destro è molto dila-
tato, la valvolazione riduce il volume telesistolico e te-
lediastolico, ma senza migliorare la frazione di eiezio-
ne ventricolare destra, calcolata alla risonanza magne-

tica magnetica nucleare29. Bonhoeffer et al.30 hanno
sviluppato nel 2000 uno stent che, contenendo al suo
interno una valvola giugulare bovina, permette di trat-
tare la stenosi e l’insufficienza simultaneamente (Figu-
ra 4). Sebbene questa tecnica abbia aperto la strada al-
la valvolazione percutanea, lo stent polmonare in sé ha
applicazioni relativamente limitate, poiché non può es-
sere impiantato in un tratto di efflusso di diametro > 22
mm e richiede l’utilizzo di un introduttore da 22F. Que-
sto stent sarà disponibile in Europa durante il corso del
corrente anno. Tecniche di riduzione chirurgica del trat-
to di efflusso, per permettere l’impianto della valvola
evitando una valvolazione chirurgica, sono in corso di
studio. 

Ostruzione all’efflusso sinistro

Le lesioni non valvolari trattabili per via percutanea, se
si esclude il trattamento della cardiomiopatia ipertrofi-
ca ostruttiva tramite alcolizzazione del primo ramo set-
tale, si limitano alla coartazione aortica. 

La coartazione aortica dell’adulto si accompagna
pressoché invariabilmente ad ipertensione arteriosa e
alle sue complicanze, allo sviluppo di circolo collatera-
le e a fragilità della parete aortica, che rendono il ri-
schio chirurgico elevato (Figura 5). La chirurgia è pe-
raltro ancora indicata per forme particolarmente com-
plesse31. Le lesioni trattabili per via percutanea sono la
ricoartazione aortica, l’ipoplasia residua, la coartazione
nativa, la dissezione conseguente alla dilatazione con
solo pallone32. 

La dilatazione tramite stent è una tecnica comune ed
efficace per trattare la ricoartazione e la coartazione na-
tiva dell’adulto33. Studi retrospettivi hanno evidenziato
che lo “stenting” diretto, rispetto alla dilatazione con
solo pallone, annulla generalmente il gradiente transist-
mico, tratta l’ipoplasia, è complicato da una minor in-
cidenza di lesioni vascolari, quali dissezione ed aneuri-
smi, e da un tasso più basso di restenosi34 (Figura 6).
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Figura 4. Stent valvolato di Bonhoeffer.
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La coartazione aortica si accompagna tipicamente ad
ipertensione arteriosa, che, in questi pazienti, è di origi-
ne multifattoriale, dovuta a stenosi istmica residua, ad
anomalie di riflessione del polso, a rigidità delle arterie,
a disfunzione endoteliale, a “resetting” dei barorecettori.
Vari autori hanno investigato se la terapia con stent fosse
in grado di far regredire l’ipertensione arteriosa di questi
pazienti. Nel nostro centro abbiamo effettuato uno studio
vascolare e una prova da sforzo in una piccola serie di
pazienti prima e dopo “stenting” aortico35. Abbiamo os-
servato che lo stent riduce il gradiente transistmico a po-
co più di 0 e induce una diminuzione della pressione ar-
teriosa sia a riposo sia durante sforzo. Tuttavia, la pres-
sione arteriosa rimane al di sopra dei livelli di normalità
nella quasi totalità dei pazienti e raramente è possibile
sospendere il trattamento antipertensivo. Inoltre, la pres-
sione sistemica diminuisce tanto meno quanto più alti

erano i livelli pressori prima dell’impianto di stent. Lo
studio vascolare dimostra che lo spessore della tonaca in-
tima e media della carotide comune è elevato in questi
pazienti, mentre la compliance e la distensibilità sono di-
minuite. A distanza di 2 anni dal rilascio dello stent, so-
lo la riflessione dell’onda è normalizzata, mentre lo spes-
sore dell’intima-media, se pur diminuito, resta elevato.
Quindi, agli eccellenti risultati emodinamici e cosmetici
immediati, non si accompagna una regressione del dan-
no sulle arterie sistemiche, confermando la natura preco-
ce e cronica della malattia.

Trasposizione delle grandi arterie

La terapia chirurgica della trasposizione delle grandi
arterie è possibile dagli anni ’60. I primi rivoluzionari
interventi di Mustard e Senning mirano a invertire i
flussi a livello atriale, e, tramite la costruzione di due
canali intratriali, direzionano il flusso cavale verso il
ventricolo sinistro, connesso con l’arteria polmonare, e
il flusso polmonare verso il ventricolo destro, connesso
con l’aorta. Il potenziale svantaggio posto dal ventrico-
lo destro in posizione sistemica e l’attraente possibilità
della correzione anatomica condussero Jatene et al.36 a
sviluppare nel 1975 lo “switch” arterioso. Questo inter-
vento consiste nel trasferimento dell’arteria polmonare
sulla valvola aortica nativa e dell’aorta sulla valvola
polmonare nativa. La parte più delicata dell’intervento
è il trasferimento delle coronarie, che a lungo ha costi-
tuito il fattore limitante di tale tecnica. La trasposizio-
ne con DIV ed eventuale ostruzione all’efflusso destro,
può essere trattata sia tramite tunnellizzazione del ven-
tricolo sinistro verso l’aorta, interponendo un condotto
protesico sulla via polmonare (intervento di Rastelli) o
impiantando il tronco polmonare direttamente sul ven-
tricolo destro (intervento di REV), sia, con “switch” ar-
terioso e chiusura di DIV.

Se sono ancora relativamente rari i pazienti adulti
con trasposizione delle grandi arterie trattati con “switch”
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Figura 5. Circolazione collaterale nella coartazione aortica nativa.

Figura 6. Trattamento tramite stent (c) di una dissezione aortica (b) avvenuta dopo dilatazione tramite pallone (a).
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arterioso, quelli trattati allo stadio atriale (Senning
o Mustard) o ventricolare (REV, Rastelli) giungono re-
golarmente all’osservazione per complicanze a distan-
za dalla chirurgia. I pazienti trattati allo stadio atriale
soffrono molto frequentemente di aritmie e/o disfun-
zione del nodo seno-atriale, a causa della manipolazio-
ne chirurgica e degli effetti indotti dai “patches” e dal-
le linee di sutura. Per le stesse ragioni si può osservare
una stenosi dei canali venosi sistemico e/o polmonare,
che possono essere complicati da stasi cavale inferiore
o superiore o da ipertensione polmonare. Mentre la ste-
nosi del canale polmonare è difficilmente accessibile al
trattamento percutaneo, quella del canale sistemico è di
norma trattata tramite stent diretto37 (Figura 7). Talora
la completa occlusione del canale venoso può richie-
derne la ripermeabilizzazione, ottenuta meccanicamen-
te o tramite radiofrequenza. Prima dell’impianto di un
pacemaker è importante trattare eventuali stenosi del
canale cavale superiore. 

Se un paziente portatore di pacemaker presenta una
stenosi degli assi venosi e/o del canale cavale superio-
re, l’estrazione di sonda, seguita da impianto di stent e
reimpianto di pacemaker, è preferibilmente effettuata
in un blocco chirurgico.

I pazienti con trasposizione delle grandi arterie
complessa trattata allo stadio ventricolare si presentano
per le complicanze a distanza della ricostruzione della
via destra, quali insufficienza e stenosi polmonare e
chiusura di DIV, DIV residuo. Queste condizioni sono
già state esposte nei precedenti paragrafi.

Tetralogia di Fallot

Il paziente con tetralogia di Fallot operata raggiunge or-
mai regolarmente l’età adulta, quando peraltro più si

manifestano gli esiti della chirurgia. L’ostruzione al-
l’efflusso destro, che si associa generalmente ad insuf-
ficienza polmonare, è stata precedentemente trattata,
così come la possibile presenza di DIV residuo. La ste-
nosi delle arterie polmonari può essere tipicamente ri-
scontrata nei pazienti con tetralogia di Fallot. Se la ste-
nosi monolaterale e isolata di un’arteria polmonare non
fa generalmente aumentare la pressione ventricolare, la
stenosi di entrambe le arterie polmonari si accompagna
ad aumento della pressione ventricolare destra e pro-
muove la disfunzione ventricolare. In questi pazienti, è
inoltre quasi di norma presente insufficienza polmona-
re, aggravata dalla presenza di stenosi dei rami.

L’ostruzione delle arterie polmonari prossimali è ti-
picamente trattata tramite stent diretto38, mentre la ste-
nosi dei rami periferici lascia spazio alla dilatazione
tramite pallone ad altra pressione e, eventualmente, al
“cutting balloon”39 (Figura 8). Un’attenzione particola-
re andrà posta alla possibile presenza di anomalie coro-
nariche e ai rapporti entro le arterie polmonari prossi-
mali, la via di eiezione destra e le arterie coronarie. In-
fatti, nei pazienti con tetralogia di Fallot o trasposizio-
ne delle grandi arterie possono esistere anomalie di ori-
gine e/o decorso delle arterie coronarie ed i loro rap-
porti con la via di eiezione e le arterie polmonari pros-
simali possono essere molto stretti. La posa di stent in
questi casi potrà indurre un’eventuale compressione
coronarica. In casi dubbi è utile far precedere l’impian-
to di stent da un test di inflazione, che sarà effettuato si-
multaneamente alla coronarografia.

Ventricolo unico

La riparazione del ventricolo unico è una sfida alla qua-
le i cardiochirurghi si confrontano da decenni. Tuttora
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Figura 7. Trattamento tramite stent di una stenosi del canale cavale inferiore (b), manifestatati con stasi epatica, in una paziente con situs inversus e
trasposizione delle grandi arterie corretta secondo Senning (a).
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la riparazione definitiva secondo Fontan (anastomosi
atriopolmonare diretta) e le sue evoluzioni, quale l’ana-
stomosi bicavo-polmonare totale, sono da considerarsi
una palliazione a lungo termine. Infatti, tali pazienti ne-
cessitano quasi inesorabilmente di trapianto cardiaco
dopo i 30 anni. 

Un numero di pazienti relativamente ampio, che
non ha raggiunto lo stadio di connessione cavo-polmo-
nare totale è trattato con interventi palliativi, quali l’a-
nastomosi cavo-polmonare parziale classica (termino-
terminale) (Figura 9) o modificata (termino-laterale)
(Figura 10), vari tipi di anastomosi sistemico-polmona-
ri (Blalock, Potts, Waterson, fistole ascellari, ecc.). Ta-
li palliazioni mantengono il paziente in circolazione
mista, cioè senza separazione dei circoli polmonare e
sistemico e si accompagnano inevitabilmente a cianosi.
Gli effetti della desaturazione sistemica cronica quali

l’iperglobulia, i deficit dell’emostasi, le embolie siste-
miche, la disfunzione ventricolare, possono essere os-
servati in questi pazienti.

Il ruolo della terapia interventistica può essere par-
ticolarmente vario e complesso, quanto particolarmen-
te utile in questo ambito. 

Il paziente con correzione di tipo Fontan potrà pre-
sentare cianosi a causa di uno o più tipi di shunt destro-
sinistro, quali la presenza di collaterali veno-venosi dal
sistema cavale all’atrio sistemico, fenestrazioni o “leak”
del montaggio di Fontan, fistole polmonari che bypas-
sano la barriera polmonare. Le varie tecniche di embo-
lizzazione e occlusione potranno essere utili. La chiusu-
ra di una fenestrazione o “leak” in una derivazione ca-
vo-polmonare totale potrà essere ottenuta mediante l’u-
so di stent medicato o di protesi9 (Figura 11). L’occlu-
sione di vasi tra il sistema cavale e l’atrio sinistro può es-
sere ottenuta tramite protesi occlusive e spirali. L’uso di
particelle in caso di shunt destro-sinistro è in genere
sconsigliato. In pazienti con aumentate pressioni nel si-
stema cavale sarà talora necessario, al contrario, creare
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Figura 8. Ricostruzione tramite stent del tratto di efflusso destro (a), delle arterie polmonari (b) e chiusura di un difetto interatriale (c), in una pazien-
te con tetralogia di Fallot operata.

Figura 9. Anastomosi di Glenn classica, che tipicamente, come in que-
sto paziente, si associa a fistole artero-venose polmonari.

Figura 10. Derivazione cavo-polmonare parziale in un paziente con via
polmonare permeabile e bendaggio polmonare.
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una fenestrazione per via per cutanea per diminuire l’e-
dema al prezzo di una certa desaturazione sistemica40.

Il paziente con ventricolo unico che è stato mante-
nuto in circolazione mista e presenta desaturazione im-
portante, potrà trarre beneficio dalla dilatazione della
valvola polmonare. Per evitare che la dilatazione pol-
monare sia complicata da un brusco ed eccessivo au-
mento del flusso polmonare, che si manifesta con la di-
minuzione della cianosi e subedema polmonare, sarà
necessario verificare che l’anello polmonare sia ipopla-
sico e/o che esista una stenosi sottovalvolare polmona-
re “protettrice”.

Trapianto cardiaco

La palliazione definitiva secondo Fontan del cuore uni-
ventricolare e delle cardiopatie troppo complesse per
ricevere un trattamento biventricolare permette rara-
mente la sopravvivenza in buone condizioni cliniche
oltre i 30 anni di vita. La disfunzione ventricolare, che
a volte si manifesta in pazienti con diversi tipi di ven-
tricolo destro sistemico, quali la doppia discordanza e
la riparazione atriale di trasposizione delle grandi arte-
rie, o in pazienti sottoposti a numerosi interventi “a
cuore aperto”, rende il trapianto cardiaco una realtà
purtroppo attuale in un gran numero di adulti con car-
diopatia congenita. Il trapianto cardiaco è tecnicamen-
te più difficile e a rischio più elevato che nei pazienti
senza cardiopatia congenita. I pazienti GUCH posso in-
fatti avere disfunzione ventricolare cronica, aritmie,
ipertensione polmonare, insufficienza respiratoria, do-
vuta a scoliosi, frequente nei pazienti trattati per via to-
racotomica in epoca neonatale. La presenza di protesi
endovascolari, l’assenza o l’ipoplasia di un’arteria pol-
monare, possono inoltre rendere più difficile il periodo
peri- e postoperatorio in questi pazienti.

Il cardiologo interventista potrà facilitare il lavoro
del cardiochirurgo sopprimendo possibili shunt siste-

mico-polmonari (Blalock Potts, Waterston) o collatera-
li sistemico-polmonari, difficili da controllare durante
circolazione extracorporea, o eventualmente, trattando
lesioni associate, quali una coartazione aortica residua. 

La soppressione di shunt sistemico-polmonari potrà
peraltro aggravare, a volte in modo critico, la cianosi di
alcuni pazienti. Un test di chiusura e una valutazione
emodinamica saranno indispensabili in queste condi-
zioni.

Considerazioni finali

Il paziente adulto portatore di cardiopatia congenita è
un paziente relativamente raro e prezioso, testimone di-
retto dei progressi della medicina e della cardiochirur-
gia negli ultimi 50 anni. L’aumentata sopravvivenza di
questa popolazione e il suo progressivo inserimento
nella vita sociale e lavorativa renderà indispensabile la
creazione di centri dedicati, capaci di gestire in modo
specialistico il trattamento e il follow-up di questi pa-
zienti4,41. La nascita di tali unità di cura è tanto più am-
biziosa in quanto il paziente GUCH è un paziente mul-
tidisciplinare per il quale lo sviluppo di competenze e
di collaborazione tra il cardiologo pediatra, il cardiolo-
go dell’adulto, il radiologo, il ginecologo, il neonatolo-
go si rendono indispensabili.

Riassunto

Lo sviluppo della cardiologia, la diagnosi precoce e l’amplia-
mento delle strategie terapeutiche hanno permesso alla grande
maggioranza di pazienti portatori di cardiopatia congenita di
raggiungere l’età adulta. Questa popolazione, nota con l’acroni-
mo GUCH (grown-up congenital heart disease), rappresenta cir-
ca lo 0.3% della popolazione globale nell’Europa occidentale e
nel nord America e in Italia è stimata essere costituita da 25 000
pazienti. Non solo pazienti con cardiopatie semplici sopravvivo-
no all’infanzia, ma anche pazienti portatori di cardiopatie com-
plesse, quali alcune forme di trasposizione delle grandi arterie,
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Figura 11. Esclusione tramite stent coperto di una fenestrazione (B), in un paziente con derivazione cavo-polmonare totale extracardiaca (A).
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tetralogia di Fallot e atresia polmonare. I precedenti interventi
cardiochirurgici (necessari per separare la circolazione polmo-
nare da quella sistemica, migliorare l’anatomia delle arterie pol-
monari, mantenere o migliorare la competenza valvolare), la
possibile presenza di cianosi, ipertensione polmonare, aritmie,
disfunzione ventricolare e comorbilità rendono questi pazienti
particolarmente complessi. ll cateterismo cardiaco interventisti-
co offre una valida opzione terapeutica in questo gruppo di pa-
zienti, affiancando e spesso sostituendosi all’approccio chirurgi-
co. Il suo ruolo e le sue principali indicazioni in questo ambito
sono discussi.

La creazione di competenze specifiche, di strutture multidi-
sciplinari, di registri nazionali e multinazionali sarà indispensa-
bile presupposto alla gestione ottimale dei pazienti GUCH e al
loro inserimento nella vita sociale e lavorativa.

Parole chiave: Angioplastica coronarica; Intervento percutaneo
coronarico; Stent.
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