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Cardiopatie Congenite



Pandemia
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Tsunami che ci sta travolgendo
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Note storiche
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Sir William Osler(1849-1919)

"Congenital heart defects areof no interest for the generalpractitioner
There are only few patientswho survive to adulthood"



Note storiche
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Theodor Billroth(1829-1894)

"Surgeons who try to operateon the heartcannot expectthe respect of their colleagues"
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ESC recognizes the need for dedicated specialists
Guidelines Canadian Cardiovascular Society
Task Force ESC (WG22)
32° Bethesda Conference (ACC)
Guidelines ESC
Guidelines ACC/AHA
Update Guidelines ESC
Guidelines AHA/ACC
Update guidelines ESC
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RIFLESSO MULTIFATTORIALE
 Perfezionamento delle tecniche chirurgiche
 Sviluppo tecniche interventistiche
 Ottimizzazione tecniche di trattamento intensivo
 IVG
 Evoluzione supporti tecnologici diagnostici

Riduzione mortalità



Transizione Demografica
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CHD COMPLESSE

Marelli et al Prevalence of Congenital Heart Disease 2000–2010(Circulation. 2014;130:749-756)



OPBG and ACHDConsapevolezza
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 6000 pts in FU (2200 moderata/severa complessità)
 Nessun programma di transition
 Territorio impreparato alla gestione di questi pazienti
 Rapporto fiduciario dei pts all' equipes OPBG

2017 Cardiologia del Congenito Adulto in OPBG



Follow-up in centri di riferimento
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Team ACHDobbligatorio

11

Paziente

Cardiologo
Cardiochirurgo

Elettrofisiologo

Emodinamista

Cardioanestesista

Psicologo

Ginecologo

Trapiantologo

Radiologo/Imaging

Responsabile VAD

Counselor



1) Protocolli e Percorsi per singole patologie
2) Formazione
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 Capacità di ascolto
 Capacità di lavorare in gruppo

OPBG and ACHD



OPBG and ACHDNecessità
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NetworkCo-morbilità
Ginecologia/ostetricia
Cardiopatie semplici sul territorio



Macro-aree ACHD OPBG
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 Cath Lab e ACHD
 Fontan
 ToF corrette
 Vent dx sistemico
 Scompenso cardiaco
 Gravidanza



Macro-aree ACHD/OPBG
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 Cath Lab e ACHD
 Fontan
 ToF corrette
 Vent dx sistemico
 Scompenso cardiaco
 Gravidanza
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 Valvole percutanee efflusso destro nativo o condotti
 Valve in valve tricuspide
 Stent in condotti extracardiaci Fontan
 Stent in CoAo
 Stent nei rami polmonari

Riduzione numero re-interventiAumento interventistici

ACHD/OPBGobiettivo
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ACHD/OPBGEsperienza OPBG: andamento negli anni cat. interv.



ACHD/OPBG

18

2010-2015 2016-2021
0

50

100

150

200

250

300

350

DCC ICC

p < 0.001

I periodo 2010-2015 pre programmaII periodo 2016-2021 post programma

Aumento delle procedure in cath labCon un programma dedicato



Macro-aree ACHD/OPBG
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 Cath Lab e ACHD
 Fontan
 ToF corrette
 Vent dx sistemico
 Scompenso cardiaco
 Gravidanza



Fontan-Late Survivor is a precious flower
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Needs special care (nutrition, water)Careful and constant referrals to centers with specificexpertise are MANDATORY for pts with Fontan circulation

Jane Sommerville



Fontan
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Fontan Management- Fontan Clinic
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 Stratificazione del rischio ( cat.diagn.)
 Trattamento in cath lab
 Terapia personalizzata
 Esercizio fisico



Interventistica percutanea in Fontancasistica OPBG
Cosa è cambiato con un programma dedicato
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 Embolizzazioni di collaterali
 Chiusura fenestrazioni (No)
 Fenestrazione in cath lab (flow regulator)
 24 Stenting nei condotti di Fontan (secondo periodo)



Cath Lab in Fontancasistica OPBG
Cosa è cambiato con un programmaACHD/OPBG
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21 stenting3 stenting



Esperienza OPBG
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Gestione complicanze tardive
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 Scompenso/aritmie
 Desaturazione
 Epatopatia (FALD)
 Proteino-dispersione
 Bronchite plastica

PVC



Protocollo FALD OPBGCosa è cambiato con un programma ACHD/OPBG
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 Eco addome annuale e alfa feto proteina semestrale
 Screening con ANGIO TC/RMN addome al primo accesso eannuale se presenza di noduli > 1 cm
 Biopsia epatica è essenziale per diagnosi corretta su nodulisospetti
 Collaborazione con centri per adulti



Casistica FALD OPBG
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208 pazienti maggiorenni s/pFontan
Età media 28 anniFU medio dall’intervento diFontan 22 anni

CATEGORYNAME5023%

CATEGORYNAME3115%
CATEGORYNAME12761%

Pazienti Fontan >18 anni

• 6 pz con epatocarcinoma (1)• 2 pz con noduli > 1 cm con AFP +• 1 pz con adenoma epatico• 7 pz con noduli > 3 cm con AFP –• 1 pz con sospetto adenoma epatico di9,2 cm



Macro-aree ACHD/OPBG
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 Cath Lab e ACHD
 Fontan
 ToF corrette
 Vent dx sistemico
 Scompenso cardiaco
 Gravidanza



PPVI vs Surgery in ToFcasistica OPBG (379 pts)
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I periodo: 2010-2015 pre programma ACHDII periodo: 2016-2021 post programma ACHD

p<0.0001

Surgery

Cosa è cambiato con un programma ACHD/OPBG



Macro-aree ACHD/OPBG
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 Cath Lab e ACHD
 Fontan
 ToF corrette
 Vent dx sistemico
 Scompenso cardiaco
 Gravidanza



Vent. dx sistemico
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 S\P Mustard\ Senning (96)
 CCTGA (45)



Vent dx sistemicoCosa è cambiato con un programma ACHD/OPBG
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SACUBITRIL/VALSARTAN NOT ONLY IN SYSTEMIC RIGHT VENTRICLE: APRELIMINARY STUDY

Abstract SICP 2022

1) Tutti pts NYHA Class e QoL
2) 2 pts con ascite hanno presentato resoluzione completa ascite
3) Tutti pts 47% NTproBNP
4) Test cardio-polmonare durata 15%

Protocollo terapeutico



Macro-aree ACHD/OPBG
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 Cath Lab e ACHD
 Fontan
 ToF corrette
 Vent dx sistemico
 Scompenso cardiaco
 Gravidanza



Scompenso in ACHD
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20 to 50% of ACHD
 22% S/P Mustard o Senning
 32% TCGA
 40% Fontan
 HF 20% di tutti decessi ACHD
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Guidelines ACHD AHA 2018



Heart Failure: ACHD guidelines
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Terapia anti-scompenso
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Nessun farmaco ha attualmente dimostratola capacità di ridurre completamente la progressione di malattia in ACHD

Prima terapia anti-scompenso consigliata: FU utile aidentificare precocemente difetti residui da correggere



Nuove frontiere
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Vericiguat

Glifozine

Sacubitril / Valsartan
NT-pro-BNPCV deathhosp

QoL

???



Scompenso cardiaco in ACHD
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SACUBUTRIL/VALSARTAN ALONE OR IN ASSOCIATION WITH SODIUM-GLUCOSE CO-
TRANSPORT TYPE 2 INHIBITORS FOR TREATMENT OF HEART FAILURE IN ADULT PATIENTS

WITH CONGENITAL HEART DISEASE

(Studio di fase 4 iniziato)

Cosa è cambiato con un programma ACHD/OPBG
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 Programma OPBG
 Network centri adulti

Programma trapianto ed assistenza meccanica



Macro-aree in ACHD
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 Cath Lab e ACHD
 Fontan
 ToF corrette
 Vent dx sistemico
 Scompenso cardiaco
 Gravidanza



Gravidanza in ACHD

43

Se una madre ad alto rischio decide di portare avanti una gravidanza…

… è necessario un approccio multidisciplinare per minimizzare i rischi per la madre e il feto



Casistica OPBG
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150 counseling

51 hanno portato a termine la gravidanza (2019 ad oggi)

collaborazione con centri per adulti



Questionario donna QoLproposta di studio multicentrico italiano
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UNIVERSO DONNA NEL MONDO ACHD

WhatOutcomes?

Cognition? Behavior?

Friends?

Sports?
MentalHealth?IntactFamily?

College?

Job?

MarriedWithChildren?
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 Popolazione in crescita
 Percorsi dedicati per singole patologie
 Nuovi protocolli di terapia medica (terapie personalizzate)
 Riduzione del numero dei re-interventi ( interv. cath lab)
 Teamwork

Cosa è cambiato con un programma ACHD/OPBG
Take home message



Obiettivo: migliorare Qol e sopravvivenza
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Grazie


