
ULTIMO CORSO GUCH 2019
VIVERE CON UNA CARDIOPATIA CONGENITA

• LATE FONTAN

• ARITMOLOGIA

• PAH

• ASSISTENZE CIRC

• TAVOLA ROTONDA

• Le CC sono M CRONICHE (ESC 2020)

• I pazienti vivono ma invecchiano prima

• I Registri

• PAH

• La Gravidanza

• Il Fallot

• La rete

Cosa e cambiato?





IL PAZIENTE ADULTO CON 
CARDIOPATIA CONGENITA 

OGGI
G AGNOLETTI



GLI INGREDIENTI

• PERCHÈ NON CHIAMARLI PIU’ GUCH

• CERTIFICAZIONE ACHD

• INVECCHIAMENTO DELLA POPOLAZIONE

• MALATTIA E MORTALITA

• TAVI

• TRAPIANTO (IN FONTAN)

• NUOVI SCORES

• DIVERSI?

• IL DIA



PERCHE’ ACHD?

• NON SONO PIU’ “BAMBINI CRESCIUTI”

• GUCH SOMMERVILLE FINE ANNI 80

• ISACHD 1992

• SPECIALISTI ACHD

• CERTIFICAZIONE ACHD (2 ANNI POST SPECIALITA)

• CENTRI ACHD: NAZIONALE: OGNI 3-10 ML, REGIONALE OGNI 2 ML



ACHD TRAINING

• CHD: IL PIU’ COMMUNE DIFETTO CONGENITO (9/1000)

• IL 90% DI MORTALITA SI E TRASFORMATO NEL 90% DI SOPRAVVIVENZA

• ENORME MANCANZA DI SPECIALISTI

JACC 2022



VASCULAR AGING
(EARLY VASCULAR AGING) 

UN UOMO È VECCHIO QUANTO LE SUE ARTERIE

GLI ACHD INVECCHIANO
HANNO PRECOCEMENTE LE MALATTIE DELLA VECCHIAIA

TUMORI-POLMONITE-M CARDIOVASCOLARI



ACCELERATED CARDIAC AGING

• Cardiac aging

• Senescence

• Proinflammatory state

• Repeated stress

CHF nel 25% of ACHD by the age of 30 

NOT limited to complex CHD

Conventional treatment unsupported by clinical evidence



CHF DIVERSA E REFRATTARIA

LA STORIA SI RIPETE

• L’ETÀ E’ IL MAGGIOR FATTORE DI 

RISCHIO DELLE M. CARDIOVASCOLARI



VASCULAR AGING

CIANOSI



NON SOLO CUORE

• M METABOLICA

• M ISCHEMICA

• AORTOPATIA

• IPERTENSIONE ARTERIOSA (OVERLOAD, CIANOSI, SHUNTS, RV SISTEMICO)

• M CEREBROVASCOLARE

• M RENALI (CIANOSI , CCH)

• AUMENTATA MORTALITA PER M ACQUISITE

Cardiovasc Diagn Ther 2022 



FRAILTY

Gli studi multicentrici sovranazionali

iniziano dopo gli anni 2000

APPROACH-IS-II



E POICHE SONO FRAGILI E INVECCHIANO PRIMA
MENO CHIRURGHI, PIU INTERVENTISTI

• TAVI E NON SOLO NEL PAZIENTE ACHD: BAMBINI ADOLESCENTI E GIOVANI ADULTI

Am J Cardiol 2022



SAVR VS TAVI
ESPERIENZA SALT LAKE

• 30 SAVR E 17 TAVI

• ETA’ 10-21 ANNI

• FU 3.8 E 1.5 AA

• OUTCOME SIMILE IN TERMINI DI LIBERTA’ DA STROKE ENTRO 6 MESI, 

RIOSPEDALIZZAZIONE ENTRO 30 GG E DECESSO

• PIU LUNGA DEGENZA IN SAVR, PIU RISCHIO DI REINTERVENTO IN TAVI



TRAPIANTO CARDIACO

• Selezione

• Criteri non uniformi

• Timing (messa in lista tardiva)

• Disfunzione multiorgano

• Indicazioni all’assistenza meccanica

• Carenza di chirurghi congenitalisti



TRAPIANTO IN FONTAN

• PRIMA FONTAN 1971

• PRIMA DCPT (MARCELLETTI) 1990

• SOPRAVVIVENZA AI 30 AA 90%, AI 40 AA: 80%

• IL 60% HA AVUTO UN EVENTO GRAVE ENTRO I 40 ANNI

• E QUINDI TRAPIANTO ????

ANZFR

201 atriopolmonari

482 cavopolmonari totali



TRAPIANTO IN FONTAN

JTCVS2021

• Sopravvivenza a 30 gg, 1 e 5aa :  81%, 71%, e 67%.
• Prima causa di morte: sanguinamento intraoperatorio

• 77.4% danno renale postoperatorio CHE NECESSITA TRAPIANTO



SCORES DI RISCHIO

• ACAP

• GUCH

• ACHS

• EUROSCORE I & II

• PEACH



IL PESO DELL’ANIMA



MORTALITA
DOVE SONO GLI SPECIALISTI ACHD?

• GLI ACHD MUOIONO IN OSPEDALE (64% VS 46% -POPOLAZIONE GENERALE)

• 390 PTS: 45% CAUSA CARDIOVASCOLARE EUR J CARDIOL22 (BELGA) 

• ULTIMO ANNO DI VITA OSPEDALIZZAZIONE: 87%,  78% DEA, 19% ICU, 17% CURE 
PALLIATIVE DI CUI IL 4% DEI DECESSI PER CAUSA CARDIOVASCOLARE



LA PARADOSSALE FORZA DELLA FRAGILITA



ACHD
PIU’ UMANI DEGLI UMANI?

PUBBLICAZIONE ESC SU COVID INCLUDONO PARTI SCRITTE DAI PAZIENTI



ACHD
PIU’ UMANI DEGLI UMANI?

• LINE GUIDA PH 2022: INCLUDONO ASSOCIAZIONI DI PAZIENTI

PAH : 4-6% di ACHD



ACHD
PIU’ UMANI DEGLI UMANI?

• LE CC SONO M CRONICHE: TUTTE

• PERSONE A CUI E STATO DATO IL BENESSERE FISICO, LA POSSIBILITA 

DI ESSERE PARTE ATTIVA DELLA SOCIETA, SPESSO LA VITA 

• CONTINUANO AD AVER BISOGNO DI REINTERVENTI E CURE

• DISAGIO PSICOLOGICO

• DIFFICOLTA’ NEL MONDO DEL LAVORO



IL DIA E ANCORA UNA CHD SEMPLICE?
«QUESTO PAZIENTE HA UN DIA, LO POSSO GESTIRE DA SOLO»

Rischio aumentato di 

• FA e stroke (Heart2015, Front Cardiovasc Med 2022)

• polmonite (Am J Cardiol 2014)

• tumore (Eur Heart J 2018)

• problemi psichiatrici (Congen Heart Dis 2019, Am J 

Cardiol 2020)



IL DIA E ANCORA UNA CHD SEMPLICE?
DIA PICCOLO E GRANDE

I pz con DIA piccolo  in storia naturale:
stesse problematiche dei pz con DIA ampio

Danish national registry
Int J cardiol 2019



MORTALITA DEI PAZIENTI CON DIA

Mortalita’ piu’ alta,  sia che il 
DIA sia stato chiuso o meno

Eur Heart J. 2018

DIA vs non DIA

DIA  chiuso >18 aaDIA chiuso < 18 aa

DIA  chiuso vs non DIA



CHIUSURA VS STORIA NATURALE

Frontiers cardiovasc medicine 2022

Mortalita’ e incidenza di 

CHF  piu’ alta nei pz con 
• DIA aperto
• Diagnosi tardiva
• PH

TUTTI DIAGNOSI TARDIVA

BLU:     NO PH

ROSSO:   PH



ARRIVA IL METAVERSO


