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Epidemiologia Scompenso Cardiaco in età pediatrica
• Incidenza circa 1.1 casi per 100 000 bambini
• 5% incidenza di morte improvvisa
• Circa 40% dei bambini che presentano segni e sintomi di scompenso cardiacose non trattati muoiono entro due anni
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Terapia Medica Trattamento dellamalattia di base

Trattamento Scompenso Cardiaco in età pediatrica
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Terapia Medica Trattamento dellamalattia di base

Trattamento Scompenso Cardiaco in età pediatrica

TrapiantoCardiaco
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Trapianto Cardiaco in età pediatrica
• Il Trapianto Cardiaco Pediatrico rappresenta attualmente la terapia di sceltaper neonati o bambini con cardiomiopatie o cardiopatie congenite complessein fase di scompenso cardiaco terminale
• Il Trapianto è indicato quando o l’aspettativa di vita è inferiore a 1/2 anni ohanno una scadente qualità di vita
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Trapianto Cardiaco in età pediatrica
3 Dicembre1967

Dr. Christiaan Barnard
Groote Schuur Hospital in Cape Town

10 Febbraio1986
Dr. Carlo Marcelletti

Ospedale Pediatrico Bambino Gesù
di Roma



Trapianto Cardiaco in età pediatrica:OPBG Experience Febbraio 1985 – Settembre 2022

*17 re HTX, 1 re re HTX, 1 heterotopic; **1 re HLTX; ***6 re DLTX

362 Transplants

Heart (HTx) 307*

HTx + Kidney (4)

Heart-Lung (HLTx) 26**

HLTx + Liver (1)

Lung (LTx) 29***

DLTx 27, SLTx 1DLTX + Liver + Pancreas (1)



Trapianto Cardiaco in età pediatrica:OPBG Experience Febbraio 1985 – Settembre 2022



Trapianto Cardiaco in età pediatrica:Waiting-List



Pazienti Pediatrici in lista d’attesa per trapianto cardiaco hanno una mortalità 3 volte superiore agli adulti)

Trapianto Cardiaco in età pediatrica:Waiting-List
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Terapia Medica Trattamento dellamalattia di base

Trattamento Scompenso Cardiaco in età pediatrica

TrapiantoCardiaco
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Terapia Medica Trattamento dellamalattia di base

Trattamento Scompenso Cardiaco in età pediatrica

TrapiantoCardiaco

AssistenzaVentricolare



L’utilizzo dei VAD nei pazienti pediatrici è aumentatonotevolmente nell’ultima decade

Cuore Artificiale (VAD) in età pediatrica



Cuore Artificiale (VAD)
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Cuore Artificiale (VAD)

PUM
P
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Cuore Artificiale (VAD)

Bi-VAD or TAH

LVADRVAD



Evoluzione dei VAD



FDA Approved DevicesAbioCor TAHNovacor PCHeartMate IPNovacor PCqHeartMate VESyncardia TAHHeartMate XVEThoratec IVADThoratec PVADHeartMate IIHeartware HVADHeartMate III

Investigational DevicesJarvik 2000Reliant HeartEvaheartHeartware MVAD

ADULT OPTIONS

FDA Approved DevicesBerlin Heart EXCOR
PEDIATRIC OPTIONS

Investigational DevicesJarvik Infant ???Syncardia 50 cc TAH

VAD nei pazienti pediatrici
The Gap in Options for Kids

Cuore Artificiale (VAD): Adulto VS Pediatrico



- I requisiti di base dei VAD pediatrici sono:
 Applicabilità per dimensioni pediatriche
 Compatibilità con le anomalie cardiache congenite
 Capacità di garantire un supporto bi-ventricolare
 Adattabilità alla crescita corporea

Cuore Artificiale (VAD) in età pediatrica



Berlin Heart 66 (61,7%)
CATEGORYNAME 3(5,6%)

CATEGORYNAME III 11(10%)

CATEGORYNAME 3(5,6%)

CATEGORYNAME 24(17%)
Berlin Heart
Syncardia
HeartMate
HeartWare
Jarvik

Casistica VAD OPBG: (2002-2022): 107 VAD
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Classificazione sistemi di Assistenza Ventricolare



Ruolo dei Sistemi di Assistenza Ventricolare
«Ponte alla Decisione»(BTD: bridge to decision) Iniziale terapia salva-vita, utilizzato per guadagnare tempo perpermettere i trattamenti terapeutici specifici
«Ponte al recupero»(BTR: bridge to recovery) Supporto della funzione cardiaca fino al recupero
«Ponte alla candidabilità»(BTC: bridge to candidacy) Supporto della funzione cardiaca in pazienti momentaneamentenon elegibili al trapianto con lo scopo di migliorare la funzionecardio-respiratoria
«Ponte al Trapianto»(BTT: bridge to transplantation) Supporto della funzione cardiaca in pazienti in lista di trapiantofino a che un organo è disponibile
«Terapia Definitiva»(DT: destination therapy) Supporto della funzione cardiaca in via definitiva

Classificazione sistemi di Assistenza Ventricolare



Classificazione sistemi di Assistenza Ventricolare



Berlin Heart
-Unico VAD pediatrico che ha l’approvazione FDA/CE
- Può essere utilizzato per supporto Mono o Bi- Ventricolare
- Il design della pompa e delle cannule è specifico per neonati o
pazienti pediatrici

Berlin Heart



Berlin Heart 66 (61,7%)
CATEGORYNAME 3(5,6%)

CATEGORYNAME III 11(10%)

CATEGORYNAME 3(5,6%)

CATEGORYNAME 24(17%)
Berlin Heart
Syncardia
HeartMate
HeartWare
Jarvik

Casistica BH OPBG: (2002-2022): 66 VAD



Casistica BH OPBG: (2002-2022): 66 VAD
66 BH

3 UVH

1 Death 1 Recovery 1 OHTx

45 LVAD

9 Deaths(21%) 29 OHTx(73%) 7 Recovery(2%)

18 BiVAD

9 Deaths(50%) 9 OHTx(47%)



Classificazione sistemi di Assistenza Ventricolare



Classificazione sistemi di Assistenza Ventricolare



Jarvik 2000 (Jarvik Heart Inc, New York, USA) è un VADcostituito da una mini-turbina a flusso continuo che vieneinserita a livello dell’apice ventricolare sinistro e chesostiene la circolazione del sangue con un flusso fino a8,5 litri al minuto.

Jarvik 2000



Berlin Heart 66 (61,7%)
CATEGORYNAME 3(5,6%)

CATEGORYNAME III 11(10%)

CATEGORYNAME 3(5,6%)

CATEGORYNAME 24(17%)
Berlin Heart
Syncardia
HeartMate
HeartWare
Jarvik

Casistica Jarvik OPBG: (2002-2022): 24 VAD



24 Jarvik

13 BTT

4 InfantJarvik 2 DecessoOn VAD 7 OHTx

11 DTT

Casistica Jarvik OPBG: (2002-2022): 24 VAD



Num Name DOB Sex Cardiac disease Non Cardiac Disease wheelchair
dependent ECMO pre-op DOS Age at

surgery (yrs)
Weight at
surgery Cable Power Bridge/Destination therapy

1 C.B 27/03/1997 M Dilated Cardiomyopathy DMD y n 23/11/2012 15,6 36 R Destination Therapy
2 DL. N 09/12/1996 M Dilated Cardiomiopathy DMD y y (11 days) 23/02/2011 14,2 34 R Destination Therapy
3 M. S. 13/02/1995 M Dilated Cardiomiopathy DMD y n 01/10/2010 15,6 43 R Destination Therapy
4 A. G. 09/09/1996 M Dilated Cardiomyopathy DMD y n 14/02/2014 17,4 50 R Destination Therapy
5 M. A. 03/04/1992 F Dilated Cardiomyopathy DMD deficit B2

sarcoglycan n n 17/09/2015 23,4 45 R Destination Therapy
6 I.A. 10/09/1997 M Dilated Cardiomyopathy DMD y n 19/02/2015 17,4 70 R Destination Therapy
7 P.F. 11/11/2000 M Dilated Cardiomyopathy DMD n n 29/02/2016 15,3 52 R Destination Therapy
8 B.C 17/07/1994 M Dilated Cardiomyopathy DMD Y n 28/06/2017 22,6 50 R Destination Therapy
9 Z. G 08/03/2000 M Dilated Cardiomyopathy DMD y n 03/02/2020 19 50 R Destination Therapy

10 P. L. 31/05/1997 M Dilated Cardiomyopathy DMD y n 05/10/2021 24 60 R Destination Therapy
11 A,, MF 17/10/2005 M Dilated Cardiomyopathy MUTAZIONE DEL

MGME1 y n 17/11/2020 15 40 R Destination Therapy

Casistica Jarvik 2000 OPBG: (2002-2019): 11 VAD come DT



Casistica Jarvik 2000 OPBG: (2002-2019): 11 VAD come DT

83.5 79

15 12.6 11.8 6.7 5.2 4.8 3.5
1.6 1Pt 1 Pt 2 Pt 3 Pt 4 Pt 5 Pt 6 Pt 7 Pt 8 Pt 9 Pt 10 Pt 11

0102030405060708090
Mesi in VAD



Classificazione sistemi di Assistenza Ventricolare



- Pompa Centrifuga, intracorporea che pesa 160 grammi, il cuirotore è sospeso all’interno della pompa mediante forzemagnetiche ed idrodinamiche, e ruota a 2000-3000 rpmproducendo flussi sino a 10 L/min

HeartWare

VAD in Fontan
s/p Mustard Device inserito nel ventricolodestro sistemico

ccTGADevice sul ventricolo sistemicomorfologicamente destro



Berlin Heart 66 (61,7%)
CATEGORYNAME 3(5,6%)

CATEGORYNAME III 11(10%)
CATEGORYNAME 3(5,6%)

CATEGORYNAME 24(17%)
Berlin Heart
Syncardia
HeartMate
HeartWare
Jarvik

Casistica HeartWare OPBG: (2002-2022): 3 VAD



Casistica HeartWare OPBG: (2002-2022): 3 VAD

OHTx

OHTxDecessoon VAD



Classificazione sistemi di Assistenza Ventricolare



Pompa intracorporea centrifuga, che pesa 336 grammi con rotore sostenutoesclusivamente da cuscinetti ad attivazione magnetica, «Fully magneticalpump”

HeartMate III



Berlin Heart 66 (61,7%)
CATEGORYNAME 3(5,6%)

CATEGORYNAME III 11(10%)

CATEGORYNAME 3(5,6%)

CATEGORYNAME 24(17%)
Berlin Heart
Syncardia
HeartMate
HeartWare
Jarvik

Casistica HeartMate III OPBG: (2002-2022): 11 VAD



Casistica HeartMate III OPBG: (2002-2022): 11 VAD
11HeartMate III

8 BTT

7 OHTx 1 DecessoOn VAD

3 BTD

3 Alive



 Indicato come ponte al trapianto inpazienti al alto rischio di morte perdisfunzione biventricolare (approvazione FDA2004)

Total Artificial Heart: Syncardia

70 cc TAH 50 cc TAH

BSA 1.7 1.1
T10 10 cm 8 cm



TAH: Total Artificial HeartTotal Artificial Heart: Syncardia



Berlin Heart 66 (61,7%)
CATEGORYNAME 3(5,6%)

CATEGORYNAME III 11(10%)

CATEGORYNAME 3(5,6%)

CATEGORYNAME 24(17%)
Berlin Heart
Syncardia
HeartMate
HeartWare
Jarvik

Casistica TAH OPBG: (2002-2022): 3 VAD



Patient 1 Patient 2 Patient 3

Età 16 yrs 12 yrs 17 yrs

Peso 64 Kg 40 Kg 55 Kg

DiagnosiPrimaria Displasia aritmogenadel ventricolo destro
Cardiomiopatia dilatativaevolutiva con disfunzionebiventricolare

Cardiomiopatia restrittivacon evoluzione dilatativa.Sindrome di Danon, s/pchiusura DIV, s/pImpianto ICD
TempoSupporto 97 giorni 17 giorni 104

OHT Si SI no

Status Deceduto 4 P.O OHTxper MOF Alive Deceduto per insufficienzamultiorgano e infezionepolmonare

Casistica TAH OPBG: (2002-2019): 3 VAD



Patient 1 Patient 2 Patient 3

Età 16 yrs 12 yrs 17 yrs

Peso 64 Kg 40 Kg 55 Kg

DiagnosiPrimaria Displasia aritmogenadel ventricolo destro
Cardiomiopatia dilatativaevolutiva con disfunzionebiventricolare

Cardiomiopatia restrittivacon evoluzione dilatativa.Sindrome di Danon, s/pchiusura DIV, s/pImpianto ICD
TempoSupporto 97 giorni 17 giorni 104

OHT Si SI no

Status Deceduto 4 P.O OHTxper MOF Alive Deceduto per insufficienzamultiorgano e infezionepolmonare

Casistica TAH OPBG: (2002-2019): 3 VAD



Nuove Frontiere dell’Assistenza Meccanica

VAD per pazienti abasso peso

VirtualSurgery



Infant Jarvik
«Jarvik infant» del diametro di 15 millimetri, ha dimensioni paragonabili a quelle di una batteria stilo eregola il flusso di sangue variando la velocità della turbina attraverso il controller portatile, fino adottenere, a 20000 rpm della turbina, una portata di 3 L/m con ridotta emolisi .
La nuova "micropompa" è progettata per supportare la circolazione di pazienti a partire dagli 8 kg dipeso e fino a un'età di circa 10 anni



Patient 1 Patient 2 Patient 3 Patient 4
14 mesi, 5.6 Kg condiagnosi di mild aorticsyndrome e cardiomiopatiadilatativa s/p BH Excor,s/p Levitronix,

3 anni, 11 Kg con diagnosidi deficit di desmina ecardiomipatia dilatativa s/pBH Excor

5 anni, 10 Kg con diagnosidi disfunzione Vsx severa,s/p CAVp repair, s/p VAECMO

18 mesi, 9 Kg con diagnosidi Fibroelastosiendomiocardica ecardiomiopatia dilatativa
Infant Jarvik 2000(13 giorni di supporto) Infant Jarvik 2015(427 giorni di supporto) Infant Jarvik 2015(403 giorni di supporto) Infant Jarvik 2015(221 giorni di supporto)

OHTx
Rimozione LVAD perrecupero funzione cardiaca(decesso dopo 202 giorni percause non cardiache)

Dimessa a domicilio dopo 189gg di supportoRimozione LVAD perrecupero funzione cardiaca

Rimozione LVAD perrecupero funzione cardiaca(decesso dopo 142 giorni perdanno cerebrale

Casistica Infant Jarvik OPBG: (2002-2019): 4 VAD



SCOPE:
To detect suction and backflow in order to define the safety of the pumpin low weight children

Hybrid Simulation of Infant Jarvik



Increased the diameter to 15mm which allows to pump over 3.5 L/min at 18,000 rpmwith a major reduction of hemolysis.The length of the 15mm device is about the same as the 11mm prototype pump.

Jarvik 2015



Jarvik 2015



Jarvik 2015

DisplacedVolume:7cc
PumpWeight:50g

Pump Diameter 15mm

Pump Length40mm
Width of sintering18mm Elbow height20mm

Outflow Graft 8mm



Casistica Infant Jarvik OPBG: (2002-2019): 4 VAD
Patient 1 Patient 2 Patient 3 Patient 4

14 mesi, 5.6 Kg condiagnosi di mild aorticsyndrome e cardiomiopatiadilatativa s/p BH Excor,s/p Levitronix,

3 anni, 11 Kg con diagnosidi deficit di desmina ecardiomipatia dilatativa s/pBH Excor

5 anni, 10 Kg con diagnosidi disfunzione Vsx severa,s/p CAVp repair, s/p VAECMO

18 mesi, 9 Kg con diagnosidi Fibroelastosiendomiocardica ecardiomiopatia dilatativa
Infant Jarvik 2000(13 giorni di supporto) Infant Jarvik 2015(427 giorni di supporto) Infant Jarvik 2015(403 giorni di supporto) Infant Jarvik 2015(221 giorni di supporto)

OHTx
Rimozione LVAD perrecupero funzione cardiaca(decesso dopo 202 giorni percause non cardiache)

Dimessa a domicilio dopo 189gg di supportoRimozione LVAD perrecupero funzione cardiaca

Rimozione LVAD perrecupero funzione cardiaca(decesso dopo 142 giorni perdanno cerebrale



Casistica Infant Jarvik OPBG: (2002-2019): 4 VAD
Patient 1 Patient 2 Patient 3 Patient 4

14 mesi, 5.6 Kg condiagnosi di mild aorticsyndrome e cardiomiopatiadilatativa s/p BH Excor,s/p Levitronix,

3 anni, 11 Kg con diagnosidi deficit di desmina ecardiomipatia dilatativa s/pBH Excor

5 anni, 10 Kg con diagnosidi disfunzione Vsx severa,s/p CAVp repair, s/p VAECMO

18 mesi, 9 Kg con diagnosidi Fibroelastosiendomiocardica ecardiomiopatia dilatativa
Infant Jarvik 2000(13 giorni di supporto) Infant Jarvik 2015(427 giorni di supporto) Infant Jarvik 2015(403 giorni di supporto) Infant Jarvik 2015(221 giorni di supporto)

OHTx
Rimozione LVAD perrecupero funzione cardiaca(decesso dopo 202 giorni percause non cardiache)

Dimessa a domicilio dopo 189gg di supportoRimozione LVAD perrecupero funzione cardiaca

Rimozione LVAD perrecupero funzione cardiaca(decesso dopo 142 giorni perdanno cerebrale



Casistica Infant Jarvik OPBG: (2002-2019): 4 VAD
Patient 1 Patient 2 Patient 3 Patient 4

14 mesi, 5.6 Kg condiagnosi di mild aorticsyndrome e cardiomiopatiadilatativa s/p BH Excor,s/p Levitronix,

3 anni, 11 Kg con diagnosidi deficit di desmina ecardiomipatia dilatativa s/pBH Excor

5 anni, 10 Kg con diagnosidi disfunzione Vsx severa,s/p CAVp repair, s/p VAECMO

18 mesi, 9 Kg con diagnosidi Fibroelastosiendomiocardica ecardiomiopatia dilatativa
Infant Jarvik 2000(13 giorni di supporto) Infant Jarvik 2015(427 giorni di supporto) Infant Jarvik 2015(403 giorni di supporto) Infant Jarvik 2015(221 giorni di supporto)

OHTx
Rimozione LVAD perrecupero funzione cardiaca(decesso dopo 202 giorni percause non cardiache)

Dimessa a domicilio dopo 189gg di supportoRimozione LVAD perrecupero funzione cardiaca

Rimozione LVAD perrecupero funzione cardiaca(decesso dopo 142 giorni perdanno cerebrale



Infant Jarvik 2015 3D Model Implantation



Courtesy of Dr Morales

Impianto Virtuale di TAH 50cc in paziente di 17 anni s/pFontan, s/p OHTx in lista per Re-Trapianto

Virtual Surgery



Virtual Surgery



Grazie per l’attenzione!!!


