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Le informazioni sul paziente (testo in neretto) vengono presentate in stadi successivi ad un clinico esperto;
le informazioni ricevute vengono commentate dal clinico (testo in chiaro), che condivide il suo ragiona-
mento con il lettore. Il caso é completato da un commento degli autori.

Un paziente di 6 anni, proveniente da un
paese extracomunitario, giunge alla no-
stra osservazione per grave cianosi pre-
sente fin dalla nascita e dispnea da sfor-
z0; la saturazione di ossigeno ¢ del 67 %
e non si modifica con I’inalazione di ossi-
geno al 100%; e presente ippocratismo
digitale. Emoglobina 20 g/dl, ematocrito
69.9%. L’obiettivita cardiaca evidenzia
un itto destro, toni cardiaci ritmici e pu-
ri, polsi simmetrici, non soffi.

La cianosi ¢ causata dalla presenza di emo-
globina non saturata in una concentrazione
superiore ai 5 g/dl. Pud essere dovuta a: 1)
malattie polmonari (shunt destro-sinistro
intrapolmonare associato o meno ad altera-
zioni della diffusione di ossigeno); 2) car-
diopatie congenite (shunt destro-sinistro
intracardiaco associato o0 meno ad ostruzio-
ne del flusso polmonare); 3) anomalie emo-
globiniche (ad esempio, metaemoglobine-
mia). In questo caso, I’insorgenza alla na-
scita, la cronicita (ippocratismo digitale) e
I’esame obiettivo cardiaco chiaramente in-
dicano una cardiopatia congenita. Sebbene
non sia chiaramente espresso, assumo che
il secondo tono sia sdoppiato. L’assenza di
un soffio eiettivo associato ad un secondo
tono sdoppiato fa supporre che ci sia un
problema di allineamento arterioso o veno-
so (ritorno venoso polmonare anomalo to-
tale, trasposizione delle grandi arterie)
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piuttosto che un’ostruzione al flusso pol-
monare (tetralogia di Fallot, cardiopatia
congenita complessa associata a stenosi
polmonare). In caso di atresia polmonare,
si ausculterebbe un secondo tono unico ed
un soffio continuo per la presenza di colla-
terali sistemico-polmonari. La destrocardia
suggerisce la possibilita di una sindrome
eterotassica con anomalie della connessio-
ne venosa.

* Radiografia del torace: destrocardia e
ridotta vascolarizzazione polmonare.

* ECG: ritmo atriale ectopico (ritmo del
seno coronarico) e deviazione assiale si-
nistra.

* Ecografia addominale: polisplenia.

* Ecocardiogramma: aorta addominale e
un vaso venoso posteriore entrambi a si-
nistra della colonna vertebrale, interru-
zione della vena cava inferiore (VCI) e
continuazione emiazygos in vena cava
superiore (VCS) sinistra, vene sovraepa-
tiche connesse direttamente con l’atrio
sinistro-posto, assenza di connessioni ve-
nose nell’atrio destro-posto, destrocar-
dia con ventricolo morfologicamente de-
stro a destra, da cui origina I’arteria pol-
monare anteriore e a destra rispetto al-
P’aorta, aorta a sinistra che origina dal
ventricolo morfologicamente sinistro, si-
nistro-posto. Lieve ipoplasia di tutte le
strutture di destra. Difficile I’individua-
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zione del difetto interatriale che appare molto alto
su un setto interatriale molto deviato verso la cavita
atriale di destra (Figura 1). La conclusione dell’eco-
cardiogramma e quella di:

- situs atriale ambiguo in isomerismo sinistro,

- destrocardia con ventricolo destro a destra,

- ritorno venoso polmonare e cavale (da VCS sini-
stra) tutto in atrio sinistro,

- piccolo difetto interatriale alto.

La radiografia del torace conferma la destrocardia e mo-
stra un ridotto flusso polmonare che indica un ridotto
flusso di sangue all’interno del ventricolo sottopolmona-
re come dimostrato dall’assenza di un soffio sistolico sug-
gestivo per stenosi polmonare o di un soffio continuo.

Il ritmo cardiaco e il vettore dell’onda P sono sug-
gestivi, ma non diagnostici, di sindrome eterotassica.

L’ecografia addominale conferma la diagnosi di po-
lisplenia, sebbene la localizzazione delle milze multi-
ple non venga riportata. In una serie autoptica descritta
dal Children’s Hospital di Boston, la polisplenia loca-
lizzata a destra ¢ piu frequente di quella a sinistra. La
localizzazione degli altri visceri addominali potrebbe
costituire un’informazione utile. In molti casi di poli-
splenia, in contrasto con 1’asplenia, il situs, sebbene
tecnicamente ambiguo, ¢ spesso molto vicino al situs
solitus o inversus. La localizzazione di altri organi po-
trebbe aiutare nella definizione del situs viscero-atriale
dominante. La diagnosi ci avverte della probabilita (80-
85%) di una interruzione della VCI con continuazione
in vena azygos ed altre anomalie venose.

Il difetto tipo canale atrioventricolare ¢ comune, dal
momento che ci sono due ventricoli ben formati. La va-
sta maggioranza di pazienti con polisplenia presenta
grandi arterie normocorrelate.

L’ecocardiogramma conferma I’interruzione della
VCI e dimostra la presenza di una vena azygos localiz-
zata a sinistra. La terminologia qui utilizzata (emiazy-
gos) non ¢ propriamente corretta, sebbene sia comune.

Figura 1. Proiezione 4 camere apicale. L’apice cardiaco ¢é a destra. La
morfologia dell’inserzione dei lembi delle valvole atrioventricolari per-
mette di riconoscere la morfologia delle cavita ventricolari: il ventrico-
lo morfologicamente sinistro e a sinistra e il ventricolo morfologica-
mente destro a destra. La freccia indica una possibile vena polmonare
drenante nell’atrio posto a sinistra connesso con il ventricolo sinistro.
L’atrio sinistro appare dilatato; il setto interatriale appare integro.
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Una vena che passa dal plesso perirenale alla VCS ipsi-
laterale, arcuandosi al di sopra del bronco ipsilaterale ¢
una vena azygos — non importa quale lato del corpo sia
o anche se sia presente su entrambi i lati. La vena
emiazygos, come implica il nome, ¢ la meta di una vena
azygos. Essa decorre superiormente di circa 2-3 spazi al
di sopra del diaframma e quindi attraversa la linea me-
diana per raggiungere la vena azygos controlaterale. La
vena emiazygos puo ritrovarsi su entrambi i lati del cor-
po. Quindi, la definizione di vena azygos, come in caso
di altre strutture cardiovascolari, dipende dalla morfolo-
gia e non dalla posizione.

L’ecocardiogramma indica che le vene sistemiche
(epatiche, VCS sinistra con azygos posta a sinistra) dre-
nano all’interno dell’atrio posto a sinistra. Non viene
descritto il ritorno venoso polmonare o se sia presente
una VCS destra. Una VCS ¢ presente bilateralmente in
piu della meta dei pazienti con polisplenia, quindi que-
sta ¢ una informazione importante. Il ritorno venoso
polmonare anomalo in una vena sistemica ¢ estrema-
mente raro in caso di polisplenia (solo 2 di circa 60 ca-
si nella serie di Boston), quindi assumero che il ritorno
venoso polmonare dreni negli atri in qualche modo. Ci
viene riportato che non ci sono altre strutture venose
che si connettano all’atrio posto a destra, in associazio-
ne con la deviazione del setto interatriale diretto verso
il piccolo atrio posto a destra. Sappiamo, grazie al la-
voro di Van Praagh et al.!, che frequentemente in caso
di polisplenia, le vene polmonari drenano in modo ano-
malo nell’atrio morfologicamente destro a causa di una
posizione anomala del setto interatriale e nonostante
una normale connessione delle vene rispetto agli atri.
Questo sembra essere il caso del nostro paziente. L'u-
nico afflusso all’interno del piccolo atrio posto a destra
¢ la fossa ovale restrittiva. Basandosi sulla preponde-
ranza di evidenze (ritorno venoso epatico posto a sini-
stra, VCS sinistra apparentemente singola, vena azygos
posta a sinistra e deviazione del setto interatriale diret-
to verso I’atrio posto a destra che permette alle vene
polmonari di drenare nell’atrio posto a sinistra) qui
sembra predominante il situs atriale inversus, con tutte
le vene sistemiche e polmonari drenanti nell’atrio de-
stro posto a sinistra ed assenza di strutture venose in
atrio sinistro posto a destra. I ventricoli appaiono esse-
re in “D-loop” ovvero in situs solitus.

Invece le grandi arterie, sebbene apparentemente al-
lineate e connesse normalmente con 1 ventricoli, sem-
brano essere invertite (aorta posteriore e a sinistra, arte-
ria polmonare anteriore e a destra). La localizzazione
della biforcazione dell’arteria polmonare a destra del-
I’aorta avrebbe confermato questo dato.

In sintesi, penso che la diagnosi ecocardiografica sia:
- sindrome eterotassica — tipo polisplenia,

- destrocardia,

- grandi arterie normocorrelate { A(I),D,I} — questo in-
dica situs ambiguus veno-atriale, ma prevalentemente
inverso {A(I)}, “D-loop” o ventricoli in situs solitus
(D), e grandi arterie normocorrelate invertite (I). Que-
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sta combinazione ¢ stata chiamata non inversione ven-
tricolare isolata,

- la VCI ¢ interrotta con continuazione in vena azygos
posta a sinistra rispetto alla VCS sinistra,

- il ritorno venoso delle vene epatiche ¢ in atrio destro
posto a sinistra,

- malposizione del setto interatriale che permette un ri-
torno venoso polmonare anomalo totale in atrio destro
posto a sinistra,

- forame ovale piccolo, restrittivo,

- ipoplasia del ventricolo destro.

¢ Cateterismo cardiaco e angiocardiografia: tipico
decorso del catetere venoso per interruzione della
VCI e continuazione emiazygos in VCS sinistra, di-
latata (Figure 2 e 3); pressioni e saturazioni come ri-
portate in Tabella 1.

* ’iniezione di mezzo di contrasto nell’atrio posto a
sinistra opacizza fortemente il ventricolo morfologi-
camente sinistro e I’aorta e debolmente il ventricolo
destro e ’arteria polmonare attraverso shunt sini-
stro-destro a livello del setto interatriale e infine le
vene sovraepatiche.

* Diagnosi angiocardiografica: confermata la dia-
gnosi ecocardiografica; poiché il ritorno venoso ca-
vale ¢ allineato con il ventricolo sinistro e I’aorta, si
conclude per un ritorno cavale anomalo totale.

Figura 2. Angiografia dalla vena succlavia destra (freccia) in proiezio-
ne antero-posteriore: l’iniezione di mezzo di contrasto opacizza il tron-
co anonimo e la vena cava superiore sinistra, che sbocca nell’atrio po-
sto a sinistra. Esclusa la presenza di vena cava superiore destra.

Figura 3. Angiografia in vena femorale, proiezione antero-posteriore: il
mezzo di contrasto opacizza la continuazione della vena cava inferiore
con la vena emiazygos, molto dilatata, che drena in vena cava superiore
sinistra connessa con l’atrio posto a sinistra, morfologicamente destro.
Si opacizzano anche le vene sovraepatiche.

Il cateterismo cardiaco & stato eseguito presumibilmen-
te per confermare 1’anatomia non chiaramente delinea-
ta all’ecocardiogramma. La vasculopatia polmonare,
infatti, & estremamente improbabile ed ¢ tale da non co-
stituirne I’indicazione. Il cateterismo cardiaco esclude
una VCS destra, ulteriormente supportando la diagnosi
di situs atriale inverso. L’angiogramma non documenta
la sede delle vene polmonari.

Il ragionamento diagnostico che conduce alla con-
clusione di trovarsi in un caso di ritorno venoso siste-
mico anomalo ¢ il risultato contrario di quanto si otter-
rebbe dall’utilizzo dell’approccio segmentale promos-
so sia da Van Praagh? che dal gruppo di Anderson?. Li-
dentita dell’atrio posto a sinistra come dell’atrio morfo-
logicamente sinistro ¢ basata sul fatto che esso dreni il
sangue in ventricolo sinistro. La sua identita ¢ definita
da un altro segmento (cioe i ventricoli) piuttosto che
sulla base di caratteristiche intrinseche del segmento
atriale. II rischio di questo approccio ¢ reso chiaro dal
considerare fisiologicamente congenitamente corretta
la trasposizione delle grandi arterie {S,L,L} ed alcune
forme di “criss-cross heart”.

E interessante notare riguardo all’anatomia che, co-
me descritto da Pasquini et al., questa anomalia possa
essere riparata con un intervento di confezionamento di

Tabella 1. Valori pressori e ossimetrici rilevati al cateterismo cardiaco.

Arteria VCS AS AD VD AP AS VS Aorta
femorale  sinistra
Valori pressori (mmHg) (10) NS NS NS (10) 71/0/9 70/50/(60)
Saturazione O, (%) 67 64 67 67 67

AD = atrio destro; AP = arteria polmonare; AS = atrio sinistro; NS = non sondato; VCS = vena cava superiore; VD = ventricolo destro;

VS = ventricolo sinistro.
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“baffle” atriale lasciando il ventricolo morfologica-
mente sinistro come ventricolo sistemico.

Viene posta indicazione alla seguente correzione car-
diochirurgica: riallineamento del ritorno venoso ca-
vale con il ventricolo destro e I’arteria polmonare me-
diante tunnel intratriale, lasciando le vene sovraepa-
tiche in connessione con I’atrio venoso sistemico.

Intervento chirurgico: dopo sternotomia media-
na viene effettuata una circolazione extracorporea
fra VCS sinistra e aorta; I’arresto cardiaco ¢ indot-
to con cardioplegia ematica. Viene effettuata un’a-
triotomia sinistra: le vene polmonari sono viste po-
steriormente, le vene epatiche inferiormente e la
VCS sinistra sul “tetto” dell’atrio posto a sinistra;
viene esposto anche un piccolo difetto interatriale.
Viene notata la “normale connessione” delle vene
polmonari sulla parete posteriore dell’atrio posto a
sinistra. Dopo allargamento del difetto interatriale
viene confezionato un tunnel fra lo sbocco della VCS
sinistra e il difetto settale con un “patch” fenestrato
di pericardio autologo, mentre le vene sovraepatiche
non vengono ridirezionate perché un altro tunnel
potrebbe ostruire lo shocco delle vene polmonari.

Alla fine dell’intervento non si apprezzano gra-
dienti attraverso il tunnel interatriale, la pressione
venosa centrale ¢ 8§ mmHg e la saturazione sistemi-
ca € 95% in aria ambiente.

11 decorso postoperatorio € privo di complicanze
e il paziente viene dimesso dopo 8 giorni dall’inter-
vento. Dopo 6 mesi il paziente & in buone condizioni,
asintomatico e un ecocardiogramma evidenzia nor-
mali dimensioni del cuore destro con un flusso pol-
monare normale.

Il referto chirurgico ¢ coerente con la sintesi diagnosti-
ca sopra riportata. La strategia operatoria & stata simile
a quella che ¢ stata riportata in questo tipo di cuore. In
considerazione dello spazio ristretto in atrio, ¢ com-
prensibile che il tentativo di ridirezionare le vene so-
vraepatiche verso la valvola tricuspide avrebbe com-
portato un rischio aumentato di ostruire lo sbocco delle
vene polmonari. Il risultato dell’intervento ¢ sorpren-
dentemente buono, visto che la saturazione ¢ del 95%
nonostante il fatto che tutte le vene sovraepatiche dre-
nano all’interno del ritorno venoso polmonare.

Commento

11 tipo di cardiopatia qui riportata si presta ad interpre-
tazioni diverse a seconda se consideriamo 1’allinea-
mento dei flussi o la morfologia delle cavita cardiache.

Allineamento dei flussi ematici

Da un punto di vista fisiopatologico i flussi venosi pol-
monari e cavali si trovano nella stessa cavita atriale ed
allineati con il flusso sistemico (aorta)*; la favorevole
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presenza, in questo caso, di una sola VCS che raccoglie
il flusso venoso sistemico>® ha condizionato la scelta
alla correzione cardiochirurgica consistita nella costru-
zione di un tunnel che convoglia il flusso cavale verso
I’atrio posto a destra connesso con un ventricolo morfo-
logicamente destro che da origine all’arteria polmona-
re’-19, Prescindendo dalla morfologia atriale, questa
condizione puod essere considerata come una connes-
sione anomala del ritorno cavale in cavita atriale alli-
neata con il ventricolo sinistro sistemico e con I’aorta.

Morfologia cardiaca

Se invece applichiamo 1’approccio morfologico seg-
mentario, dobbiamo definire che cosa caratterizza 1’a-
trio destro anche in presenza di isomerismo; secondo
Van Praagh et al.!, si definisce morfologicamente de-
stro 1’atrio che: 1) riceve 1’ orifizio del seno coronarico
normale (cio¢ non “unroofed”) con o senza la persi-
stenza di una VCS; 2) oppure riceve tutte le vene siste-
miche e meta o tutte le vene polmonari, indipendente-
mente dalla presenza o meno di un seno coronarico; 3)
¢ controlaterale alla VCS connessa con un seno coro-
narico parzialmente “unroofed”.

Secondo questi criteri I’atrio morfologicamente de-
stro, nel nostro caso, ¢ quello posto a sinistra. Quindi la
descrizione segmentaria diventa: sindrome eterotassica
tipo polisplenia, destrocardia, situs ambiguus o inver-
sus atriale: A(I), con ritorno venoso polmonare totale in
atrio destro posto a sinistra, “D-loop” ventricolare: (D),
grandi arterie normocorrelate invertite: (I)!!.

A questo punto resta da stabilire se si tratta di un ri-
torno venoso polmonare anomalo totale in quanto le ve-
ne polmonari restano connesse con I’atrio morfologica-
mente destro. All’ispezione chirurgica, pero, le vene pol-
monari sono apparse normalmente connesse con la pare-
te posteriore dell’atrio morfologicamente destro, pertan-
to ’anomalia di base non ¢ quella di un classico ritorno
venoso polmonare anomalo totale. Ancora secondo Van
Praagh et al.!, tale condizione ¢ da attribuire a malposi-
zione del septum primum, dovuta all’estrema ipoplasia o
assenza della banda limbica superiore, un’estroflessione
del septum secundum su cui il septum primum si attacca
posizionandosi a sinistra della banda limbica superiore.
La mancata formazione di tale struttura non offre il ne-
cessario punto di appoggio all’estremo cefalico del sep-
tum primum che rimane flottante nella cavita atriale e
viene deviato verso la parete laterale dell’atrio morfolo-
gicamente sinistro dal flusso venoso fetale diretto da de-
stra verso sinistra. Quindi, in presenza di situs atriale so-
litus, il septum primum ¢ deviato verso sinistra, nel situs
atriale inverso il septum primum ¢ deviato verso destra;
in entrambi i casi la cavita che ne rimane delimitata ¢ un
“recesso’” dell’atrio sinistro privo di connessioni venose,
rimanendo il drenaggio delle vene polmonari posiziona-
to dall’altra parte del septum primum cioe sul versante
dell’atrio morfologicamente destro'. Nel nostro caso 1’a-
spetto morfologico della connessione delle vene polmo-
nari con la parete atriale supporta questa ipotesi.
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In conclusione, viene descritto un caso di isomerismo si-
nistro con ritorno venoso polmonare e sistemico tutto nel-
la stessa cavita atriale, posta a sinistra. Tale condizione
viene attribuita a malposizione del septum primum e non
ad anomala connessione dei ritorni venosi polmonari.
La presenza di discordanza atrioventricolare ha con-
dizionato la correzione chirurgica: la VCS sinistra, unico
ritorno venoso sistemico per la presenza di interruzione
della VCI e continuazione emiazygos, ¢ stata canalizzata
verso I’atrio posto a sinistra e connesso con il ventricolo
destro e D’arteria polmonare. Il riconoscimento della
morfologia cardiaca consente infine di definire il situs
atriale e le rimanenti connessioni cardiache. Agli effetti
della correzione chirurgica quello che conta ¢ il ripristino
di una condizione di flusso il pit fisiologica possibile con
la massima semplificazione delle manovre chirurgiche.
Nel nostro caso, il sangue venoso sistemico ¢ stato indi-
rizzato verso il ventricolo morfologicamente destro e
I’arteria polmonare; il ventricolo sinistro € rimasto il ven-
tricolo sistemico. La persistenza del ritorno delle vene
sovraepatiche nell’atrio venoso sistemico non ha com-
portato desaturazione sistemica clinicamente rilevante.
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