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Cardiopatie Congenite





❑Le aritmie rappresentano la causa di MI nella maggior partedelle CC (particolarmente in quelle cianogene)(Pillutla P et al. Am Heart J 2009)



La CC a maggior rischio di aritmie/MI sono:
- La Tetralogia di Fallot (!)
- La trasposizione della grandi arterie
- Le lesioni ostruttive del cuore sinistro
- Il cuore a fisiologia univentricolare (s/p Fontan)
- …non aneddotica in difetti congeniti minori…

Koyak Z et al. Circulation 2012Vehmeijer JT et al. Eur Heart 2016Walsh EP et al. Heart Rhythm2014



Le aritmie nei pazienti con CC dipendono da:
- Anomalie elettriche intrinseche alla malformazionestrutturale di base (rare…)
- Substrati secondari alla chirurgia correttiva come:

 cicatrici chirurgiche (A e/o V) dilatazione delle camere (> di volume) ipertrofia (> di pressione) cianosi (elemento peggiorativo)
NB. Più complessa è la CC più complesso è il substrato aritmogeno….Europace, 2018



 Preeccitazione ventricolare/Sdr di WPW
Si associa prevalentemente con la malattia diEbstein (> 20% dei pazienti, 50% dei casi VAmultiple), e meno frequentemente con la TCCGA.
 Tachicardia da rientro “nodo-nodo”
Connessione AV ridondante con 2 NAV separati e2 rispettivi fasci di His uniti da fibre diconnessione (Mönckeberg sling), caratteristici delCAVc.
 Blocco AV congenito
Presente in più del 30% delle TCCGA

APSI di 2 gg … con CVC…



Le aritmie nei pazienti con CC dipendono da:
- Anomalie elettriche intrinseche alla malformazionestrutturale di base (rare…)
- Substrati secondari alla chirurgia correttiva come:

 cicatrici chirurgiche (A e/o V) dilatazione delle camere (> di volume) ipertrofia (> di pressione) cianosi (elemento peggiorativo)
NB. Più complessa è la CC più complesso è il substrato aritmogeno….Europace, 2018



più di 3 milioni di pazienti GUCH…
…di cui 1.2 milioni in Europa

Eur Heart J, 2006



Circulation 1972



❑L’incidenza di MI nelle CC operate, è significativamente piùelevata rispetto a quella dei soggetti a cuore strutturalmentesano (25-100 volte maggiore), con un «range» di rischio del2,7-9%(Silka MJ et al. JACC 1998)
❑La MI è responsabile approssivativamente del 20-25% di tuttii decessi durante/dopo correzione chirurgica(Nieminen HP et al. JACC 2007)
❑ Il rischio di MI appare essere tempo-dipendente, edaumenta progressivamente dopo i 20 anni(Koyak Z et al. Circulation 2012)

“…1189 of 25790 adults (5%) died, of whom 213 died suddenly (19%)…”



 D-TGA s/p intervento di Mustard-Senning
La D-TGA rappresenta il 5-7% di tutte le CC. E’ unacondizione di concordanza A-V e discordanza V-Art. Puòassociarsi a difetti del SIA (forma semplice), del SIV (30%) e/oa SP (10%).
L’Intervento di Mustard-Senning è la piùantica tecnica chirurgica della D-TGA(1959-64), e prevede la ridirezione delflusso venoso polmonare e del flussovenoso sistemico mediante deflettoriintraatriali. Sostituita dagli anni ’80-’90 dametodiche di correzione “anatomica”(Jatene e Lecompte)



Esordio piuttosto tardivo (> 10-20 anni dall’intervento) di:
 Tachiaritmie atriali > 50%
 Bradiaritmie nel 45-60%
 Tachiaritmie ventricolari (raramente)
 TRAV e TRNAV (eccezionalmente)

 D-TGA s/p intervento di Mustard-Senning

MI su base aritmica ~ 3-5%/decade



Dovute alle estese suture chirurgiche dei baffles e/o alprolungato stress emodinamico atriale.
 TRIA, con frequenza atriale tra 150-270/min econduzione A-V prevalentemente 1:1 (AC!). Spessocircuiti multipli
 Flutter atriale, tipico (comune e non) e atipico (nonistmo cavo-tricuspidalico dipendente)
 FA
 TAE, frequentemente multifocali

 TA s/p intervento di Mustard-Senning



Survival free A. Flutter at 20 years: 76%

FU di 534 pz s/p Mustard (Toronto, 1963-93)

Independent risk factors:
 Bradycardia during the operative period (p <0.0005)
 Permanent heart block (p < 0.01)
 Need for reoperation (p < 0.005)
 Loss of sinus rhythm during FU (p < 0.0001)



Walsh EP et al. Heart Rhythm 2014

 MI s/p intervento di Mustard-Senning



 Management AA s/p intervento di Mustard-Senning
Treatment options:• No therapy and await recurrence• AV node blocking agents• Class I and class III agents• Antibrady-antitachy pacing• Surgical or transcatheter ablation atrial muscle• AV node ablation and ventricular pacing• ICD … if advanced disfuction systemic RV (FE < 30-35%)



Drago F.



Drago F.



 Bradiaritmie s/p intervento di Mustard-Senning

 DNS, pressochè esclusivamente per lesione chirurgicadel NSA e/o dell’arteria.
 BAV, per lesione chirurgica del NAV e/o del fascio diHis (per chiusura DIV) che risultano oltretutto piùsuperficiali.



Late survival free of loss of sinusrhythm at 20 years: 40%
Independent risk factors:

 Preoperative arrhythmia (p < 0.0001)
 Bradycardia during the operative period (p < 0.05)
 Presence of late atrial flutter (p < 0.0001)*
* In 62% of 54 pts who lost sinus rhythm and also experienced atrial flutter,loss of sinus rhythm occurred first

FU di 534 pz s/p Mustard (Toronto, 1963-93)



s/p Mustard. Elettrocatetere a fissazione attiva nel tetto dell’AS.s/p Mustard-Rastelli. BAVc s/p PM epicardico s/p PM endocavitario (fratturaelettrodi epicardici) s/p ICD per TV e disfunzione del ventricolo sistemico



 Tetralogia di Fallot s/p correzione
La Tetralogia di Fallot (T4F) è la più comune delle CCcianogene e ne rappresenta circa il 10%. Tale cardiopatia sipuò manifestare in 4 forme, ma è sempre caratterizzata da: 1)DIV, 2) destroposizione dell’aorta, 3) ostruzione dell’efflussoVD, 4) ipertrofia VD (secondaria).
Ad oggi la correzione radicale in unicotempo è la soluzione più adottata econsiste nella chiusura del DIV, nelladisostruzione e contestualeallargamento del tratto infundibolare(early era: ventricolotomia RVOT +patch transanulare BBDx!)



 Rischio aritmico in T4F s/p correzione.
Esordio relativamente precoce (> 5 anni dall’intervento) di:

 BAV (per chiusura DIV)
 Tachiaritmie atriali (4-30%)
 Tachiaritmie ventricolari (3-14%)

Walsh EP and Cecchin F. Circulation 2007
MI prevalentemente su base aritmica 0.6 - 6%



 Rischio aritmico in T4F s/p correzione.
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 BAV (per chiusura DIV)
 Tachiaritmie atriali (4-30%)
 Tachiaritmie ventricolari (3-14%)
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 Rischio aritmico in T4F s/p correzione.
Esordio relativamente precoce (> 5 anni dall’intervento) di:

 BAV (per chiusura DIV)
 Tachiaritmie atriali (4-30%)
 Tachiaritmie ventricolari (3-14%)

Walsh EP and Cecchin F. Circulation 2007
MI prevalentemente su base aritmica 0.6 - 6%PAPs >60 mm Hg IT ≥ moderate IP ≥ moderate

Gatzoulis MA et al. Lancet 2000Substrati emodinamici per aritmie/MI



 Stratificazione del rischio aritmico e MI
- Diagnostica non invasiva

Gatzoulis MA et al. Lancet 2000

793 pts (mean time from repair 21.1 years)
QT/JT dispersion > 60 ms

Gatzoulis MA et al. 1997Gatzoulis MA et al. Lancet 2000Daliento L et al. Heart 1999Balaji S et al. Am J Cardiol 1997



 Stratificazione del rischio aritmico e MI
- Diagnostica non invasiva
 Ecocardiogramma: il volume del VD è un fattoreprognostico per TV e FV. (Harrison DA. J Am Coll Cardiol, 1997)
 RMN: il volume telediastolico del VD (Z-score >7), la FEdel VS (< 55%) e la FE del VD (> 45%) sono predittoriindipendenti di eventi aritmici maggiori. (Knauth AL. Heart, 2008)
 ECG di Holter e Test da sforzo: la presenza di BEVcomplessi o TVNS all’Holter non sembra predire MI nel FUa lungo termine. La soppressione dei BEV al TdS nonpresente un valore prognostico significativo. (Cullen S. J Am Coll
Cardiol, 1994)



 SEF endocavitario +/- mappaggio 3D
 Stratificazione del rischio aritmico e MI

- Diagnostica invasiva



 Stratificazione del rischio aritmico e MI



Walsh EP et al. Heart Rhythm 2014

 Stratificazione del rischio aritmico e MI



 La nostra più recente esperienza…
146 pz con T4F operata da almeno 5 anni con aritmieventricolari complesse e/o dilatazione severa del VDsottoposti a SEF + mappaggio CARTO e RMN (2010-2014):

 le aree di basso voltaggio endocardico (< 0.5 mv) nonsono in relazione esclusivamente all’estensione dellecicatrici chirurgiche (anche natura emodinamica?)
 l’estensione delle “scar” è significativamente correlata anoti fattori di rischio per MI quali: 1) durata del QRS, 2)TVNS, 3) disfunzione biventricolare, 4) età avanzata allacorrezione, 5) durata del FU, 6) precedente palliazione.



Thorax, 1971

Fisiopatologia univentricolare s/p Fontan
L’intervento chirurgico secondo Fontanrappresenta dalla fine degli anni ’60 lasoluzione per i pazienti con cardiopatiecongenite a fisiologia univentricolare, cheprevede la diversione totale del ritornovenoso sistemico direttamente nelle AAPP

1968 (Bordeaux) 1988 (Roma)



Esordio variabile (> 6-20 anni dall’intervento) di:
 Tachiaritmie atriali (conduzione A-V 1:1!) nel 12-60%
 Tachiaritmie ventricolari nel 3.5% ...?
 Bradiaritmie (prevalentemente DNS) nel 100%...??

 Aritmie e rischio di MI s/p Fontan

MI su base aritmica ~ 9% dei decessi





Risk factors:
 Biatrial enlargement
 Systemic AV valve regurgitation and/or replacement
 Abnormal AV valve
 Age at operation (< 3 or > 10 years)
 Preoperative SVT
… and recently lower incidence of AT in pts with lateraltunnel!

Ghai et al. JACC, 2001Durongprisitkul et al. Circulation, 1998Weipert et al. J Thorac Cardiovasc Surg, 2004

FU di 519 pz s/p Fontan (Studio multicentrico)

Stephenson EA et al. JACC2010





Il difetto settale atrio-ventricolare o canale atrio-ventricolare(CAV) rappresenta circa il 7% di tutte le cardiopatie congeniteed è caratterizzato da un difetto di settazione a carico deicuscinetti endocardici.

Calkoen et al, Int J Cardiol 2016

 Canale Atrio-Ventricolare (CAV)





"SVT was significantly related to older age at operation – El-Najdawi EK et al, J.Thorac. Cardiovasc Surg 2000"

Monia, 44 aa – Sdr Down





In conclusione …









Federico, 23 anni
T4F S/P correzione (patch transanulare)Dilatazione severa del VD (z-value 6.9) e IP severa alla RMN


