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Introduzione

Alla fine dell’800 William Osler scriveva
“... le cardiopatie congenite hanno un inte-
resse estremamente limitato. La maggior
parte si presenta in età neonatale e soprav-
vive solo poche settimane o mesi. Casi che
raggiungono un’età matura sono estrema-
mente rari ...”.

I successi della cardiologia e della car-
diochirurgia pediatrica nelle ultime tre de-
cadi hanno completamente modificato lo
spettro di sopravvivenza delle cardiopatie
congenite. Prima dell’avvento della moder-
na cardiochirurgia, meno del 20% dei neo-
nati con cardiopatie congenite sopravvive-
va all’età adulta1. Attualmente, invece, esi-
stono più adulti che bambini cardiopatici
congeniti e la maggior parte delle morti di
pazienti cardiopatici congeniti avviene in
età adulta2,3.

Sebbene un’accurata precoce diagnosi
in epoca fetale e/o neonatale, abbinata ad
un idoneo trattamento chirurgico, risulti il
più delle volte determinante nella sopravvi-
venza a lungo termine, bisogna anche con-
siderare che la maggior parte dei pazienti,
nonostante la correzione radicale della
malformazione, continua ad avere neces-
sità di assistenza specialistica medica e tal-

volta chirurgica anche a lunga distanza dal-
l’intervento correttivo4,5. 

La complessa anatomia di base, insieme
con le procedure chirurgiche effettuate, può
favorire la comparsa di insidiose sequele
e/o complicanze che a volte rappresentano
i più grandi ostacoli al completo recupero
funzionale del cardiopatico congenito ope-
rato, influenzando negativamente la so-
pravvivenza sia in termini di qualità di vita,
sia in termini di durata della vita stessa6-10. 

La necessità di prendersi cura selettiva-
mente di pazienti adulti con cardiopatie
congenite, sottoposti o meno ad interventi
cardiochirurgici in età neonatale o pediatri-
ca, ha indotto in Inghilterra prima e nel re-
sto d’Europa, nel Canada e negli Stati Uni-
ti poi, ad istituire specifiche divisioni di
Cardiologia denominate grown-up conge-
nital heart disease units (GUCH Units)11-14,
letteralmente “cardiopatie congenite cre-
sciute”. 

Del tutto recentemente, anche in Italia
si è avvertita l’esigenza di organizzare il
carico lavorativo derivante dalla “cura”
dei cardiopatici adulti in specifiche unità
operative con personale attento alle esi-
genze di questa particolare popolazione,
la cui rilevanza assistenziale è in continua
crescita.

Key words:
Adult congenital heart
defects; Organizational
models; Psychosocial
factors.

© 2006 CEPI Srl

Ricevuto il 22 agosto
2005; nuova stesura il
19 gennaio 2006; accettato
il 24 gennaio 2006.

Per la corrispondenza:

Prof. Raffaele Calabrò

Via Bracco, 71
80131 Napoli
E-mail:
raffaele.calabro@
unina2.it

Modelli organizzativi per l’assistenza
dei cardiopatici congeniti adulti
Raffaele Calabrò, Berardo Sarubbi, Michele D’Alto, Maria Giovanna Russo

U.O.S. Cardiopatie Congenite dell’Adulto (GUCH Unit), U.O.C. di Cardiologia, Seconda Università degli Studi,
A.O. Monaldi, Napoli

The increasing number of adult patients with congenital heart disease and the better survival of pa-
tients with complex disease into adulthood, as a result of the success of pediatric cardiology and car-
diac surgery over the last years, have increased the need for specific structures, the so-called grown-
up congenital heart disease units, able to provide comprehensive care to these patients. Many of the
adult patients with congenital heart disease will require, over time, further operations, urgent in-hos-
pital admission for a wide range of complications such as arrhythmias, hemorrhage, heart failure and
bacterial endocarditis. Furthermore, these patients may often experience despair due to their aware-
ness of residual morbidities and the knowledge of possible early mortality, or limitations in their so-
cial lives and educational or occupational attainment. Provision of care for children with congenital
heart disease is well established in most parts of the world. In contrast, clinical services for the adults
with congenital heart disease are scarce.

In this scenario, adult cardiologists are not always equipped to deal with the range ad complexi-
ty of grown-up patients with congenital heart disease, whereas pediatric cardiologists cannot be ex-
pected to manage the many acquired adult diseases in a pediatric medical environment.
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Rilevanza del problema e
composizione della popolazione
GUCH

Per sottolineare l’impegno sanitario delle cardiopatie
congenite, basti pensare che, in considerazione dell’in-
cidenza di malformazioni cardiache congenite stimata
in circa l’8 per mille dei nati vivi, è ipotizzabile che in
Italia siano nati negli ultimi 20 anni circa 90 000 bam-
bini affetti da cardiopatie congenite che necessitano
ogni anno di cure specialistiche cardiologiche e cardio-
chirurgiche. In presenza degli attuali standard assisten-
ziali cardiologici e cardiochirurgici si suppone che cir-
ca l’85% dei neonati con cardiopatie congenite rag-
giungerà l’età adulta.

Negli Stati Uniti esistono attualmente circa 800 000
adulti con cardiopatie congenite15. Un incremento del
400% dell’attività ambulatoriale per cardiopatici con-
geniti adulti è stato recentemente segnalato in Cana-
da10. Nel Regno Unito è stato stimato che circa 1600
pazienti con cardiopatie congenite di complessità da
moderata a severa raggiungono ogni anno i 16 anni di
età, rinfoltendo la popolazione di congeniti adulti16. A
tali pazienti vanno comunque aggiunti i cardiopatici
congeniti che hanno un esordio clinico tardivo durante
l’età adulta e la cui diagnosi è perciò tardiva17.

Esistono tuttavia pochi dati sulla composizione e
sulle reali dimensioni della popolazione dei cardiopati-
ci congeniti adulti. Le pianificazioni sanitarie e la di-
sposizione delle risorse sono largamente basate sulla
stima delle cardiopatie congenite in età pediatrica, la
sopravvivenza nell’adolescenza e il numero dei suppo-
sti casi con diagnosi tardiva18. La difficoltà di racco-
gliere numeri reali sulla composizione della popolazio-
ne nasce largamente dal fatto che in tutto il mondo mol-
ti pazienti, anche quelli con patologie complesse, sono
assistiti presso cliniche non specializzate o sono com-
pletamente persi nel corso del follow-up. Per esempio,
è stimato che nei Paesi Bassi ci siano circa 20 000 pa-
zienti adulti con cardiopatie congenite, ma solo 8000
sono seguiti presso cliniche ospedaliere a carattere na-
zionale19. Tale dato risulta particolarmente allarmante
se si considera la specificità e complessità della popo-
lazione in esame. 

Specificità della popolazione congenita adulta

Sebbene gli interventi cardiochirurgici precoci rappre-
sentino l’unica possibilità di sopravvivenza per molte
cardiopatie congenite in età neonatale, bisogna sottoli-
neare che essi rappresentano procedure di “natura ripa-
rativa” e non “curativa”. Molti dei pazienti operati con
successo in età neonatale e pediatrica si troveranno nel
futuro a fronteggiare ulteriori interventi cardiochirurgi-
ci, procedure interventistiche percutanee emodinamiche
ed elettrofisiologiche e presenteranno comunque eleva-
to rischio per disfunzione ventricolare, scompenso car-

diaco e morte prematura, talora improvvisa20-25. Dati at-
tuali suggeriscono che reinterventi effettuati a tempo de-
bito e specifici programmi terapeutici farmacologici
possano migliorare la classe funzionale, la qualità di vi-
ta e la prognosi totale5. Adottando programmi preventi-
vi e selezionando i pazienti ad alto rischio è possibile ot-
tenere i maggiori successi in campo sanitario17. Tuttavia
tale prospettiva terapeutica è resa complessa dal fatto
che adulti con cardiopatie congenite mostrano un com-
plesso profilo di presentazione tardiva, del tutto diffe-
rente ad esempio da quelli con cardiopatia ischemica ac-
quisita. Esiste quasi sempre, infatti, un lungo periodo di
compensazione cardiovascolare prima che si manifesti-
no sintomi evidenti, pur in presenza di importanti se-
quele e/o residui anatomici e funzionali26. La percezio-
ne dei sintomi, in pazienti con cardiopatie croniche, può
anche essere misconosciuta. È pertanto assolutamente
indispensabile in tali pazienti riconoscere definiti fatto-
ri di rischio, identificare importanti modifiche nella sot-
tostante emodinamica al fine di istituire una terapia ap-
propriata in un tempo adeguato.

Inoltre, esiste una problematica di tipo psicosociale
che contraddistingue particolarmente i pazienti adulti
con cardiopatie congenite. Sul piano psicologico esiste
infatti un continuo conflitto tra la speranza di una so-
pravvivenza quanto più lunga possibile, associata ad
un’accettabile qualità di vita e, dall’altro lato, l’ango-
scia derivante dall’avvertire, rispetto all’ambiente cir-
costante, una costante sensazione di “diversità”, soprat-
tutto di ordine fisico (cicatrici, cianosi, talora ridotto o
alterato sviluppo fisico, limitazione all’esercizio). 

Gli studi sinora condotti hanno dimostrato come
questa condizione si traduca spesso in limitazioni delle
normali relazioni familiari e sociali, per cui tali pazien-
ti più difficilmente si sposeranno e costruiranno un nu-
cleo familiare proprio, mentre vi sarà una maggiore
tendenza, rispetto a soggetti sani, a continuare a vivere
con i propri genitori, e soprattutto a restringere la sfera
delle proprie relazioni extrafamiliari. Queste differenze
comportamentali riflettono verosimilmente un diverso
stile di vita, basato sulla convinzione, vera od errata che
sia, di una ridotta aspettativa di sopravvivenza, di scar-
se possibilità di inserimento nel mondo del lavoro e del-
la necessità e quasi indispensabilità di un supporto so-
ciale27.

Già durante l’infanzia e l’adolescenza tale visione
di vita, cui contribuisce spesso un atteggiamento ecces-
sivamente protettivo da parte del contesto familiare,
conduce ad un superficiale ed incostante approccio al-
lo studio e di conseguenza ad un basso grado di istru-
zione, a dispetto del normale quoziente intellettivo e del
profilo psicologico-emozionale del tutto sovrapponibi-
le a quello della popolazione sana28. A ciò bisogna inol-
tre aggiungere la possibile esistenza di disturbi di ca-
rattere cognitivo, la cui esistenza è stata postulata in an-
ni recenti29,30.

Pertanto, le difficoltà occupazionali che tali pazien-
ti spesso incontrano durante l’età adulta sono conse-
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guenza da un lato del basso grado di istruzione e dal-
l’altro dell’impossibilità, per limiti oggettivi o per re-
more dei familiari e dei datori di lavoro, ad effettuare
lavori di tipo manuale. A tutt’oggi, infatti, nonostante
meno del 10% dei cardiopatici congeniti adulti sia con-
siderato disabile da un punto di vista medico, esistono
ancora numerosi ostacoli che tale popolazione deve af-
frontare per ottenere un’attività lavorativa stabile. La
presenza di un modesto grado di “disabilità” fisica de-
termina, infatti, un notevole ostacolo alla piena occupa-
zione. Tale forma di discriminazione può nascere dal-
l’insicurezza da parte dei datori di lavoro sulle capacità
fisiche del soggetto, o ancora dal timore di lunghi pe-
riodi di assenza per problematiche inerenti alla patolo-
gia. 

Specificità del personale sanitario richiesto

Mentre attualmente gli standard assistenziali speciali-
stici per le cardiopatie congenite in età pediatrica sono
ben codificati, mancano quasi del tutto definizioni pre-
cise del tipo di assistenza da proporre a cardiopatici
congeniti adulti. Lo stesso personale sanitario che si oc-
cupa di tali pazienti presenta dei contorni formativi non
chiaramente definiti. Le cardiopatie congenite conti-
nuano, infatti, a rimanere una parte del tutto limitata nel
training cardiologico specialistico universitario e ciò è
tanto più evidente se l’attenzione viene posta nei ri-
guardi dei pazienti congeniti adulti. 

I cardiologi pediatri, che eccellono nella fisiologia e
morfologia cardiaca, vengono spesso coinvolti nell’as-
sistenza di pazienti adulti con cardiopatie congenite.
Tuttavia esistono altre condizioni mediche cui sono
spesso affetti i congeniti adulti che esulano dai compiti
e dalle conoscenze dei cardiologi pediatri in quanto
vanno ben oltre lo scopo della medicina dell’età evolu-
tiva. Tali condizioni sono correlate con i problemi oste-
trici, elettrofisiologici, coronaropatie, ipertensione,
diabete, dislipidemie ed altre condizioni morbose (co-
morbilità) nelle quali si imbattono tali pazienti. 

Altri argomenti pratici come il pianificare la carrie-
ra o le attitudini personali attraverso gli studi e le atti-
vità fisico-sportive, i problemi assicurativi e l’idoneità
lavorativa sono condizioni essenziali per l’integrazione
sociale dei pazienti31-34. Esiste, inoltre, una limitazione
di tipo “topografico” nella gestione in ambito pediatri-
co dei pazienti adulti con cardiopatie congenite. Non è
infatti ipotizzabile la convivenza nello stesso reparto di
pazienti adulti con pazienti pediatrici. Ciò è vero non
soltanto per un limite imposto dai locali abitualmente
occupati dalla cardiologia pediatrica (condivisione dei
servizi per gli ammalati di età diversa, spazi comuni al
di fuori delle stanze di degenza, ecc.) ma anche da una
ritrosia di ordine psicologico dei pazienti a ritornare in
una realtà che li ha visti impegnati in un’epoca non fe-
lice della propria vita. D’altra parte i cardiologi dell’a-
dulto non sono attrezzati per trattare i tipi e la comples-

sità delle cardiopatie congenite che si riscontrano nel-
l’adulto. 

I cardiologi specialisti in cardiopatie congenite del-
l’adulto devono necessariamente possedere una prepa-
razione teorico-pratica che li renda esperti in malfor-
mazioni cardiache congenite e loro trattamento nell’in-
fanzia e nell’adolescenza. Avere esperienza nelle tecni-
che diagnostico-interventistiche in cardiopatici conge-
niti adulti, avere esperienza di medicina generale e dia-
gnostica cardiaca e non cardiaca in adulti, avere espe-
rienza delle modifiche fisiopatologiche indotte dalla
gravidanza in cardiopatici congeniti, comprendere gli
aspetti psico-sociali dell’adolescenza ed essere esperti
nel counseling sullo stile di vita di adolescenti ed adul-
ti con cardiopatie congenite. 

Finora la cura è stata portata avanti da un numero
esiguo di centri entusiastici che hanno trattato i com-
plessi bisogni medici, chirurgici e psico-sociali di pa-
zienti cardiopatici congeniti adulti. Nella maggior par-
te dei paesi europei non esiste una vera organizzazione
per la cura dei pazienti congeniti adulti. Il bisogno di
integrare i servizi di cardiologia pediatrica e adulti e in
particolare di determinare un passaggio “dolce, indolo-
re” per gli adolescenti dall’uno all’altro sistema è asso-
lutamente indispensabile. La necessità di formare spe-
cifici cardiologi con competenze a cavallo tra la car-
diologia pediatrica tradizionale e la cardiologia adulti
ha spinto le principali Società Scientifiche internazio-
nali a proporre strumenti di formazione ed a fornire rac-
comandazioni per migliorare le attrezzature organizza-
tive, il training e la ricerca.

Nel 1994 la Società Europea di Cardiologia, infatti,
riconobbe la necessità di cure specialistiche per tale
difficile gruppo di pazienti stabilendo la creazione di un
gruppo di studio che si occupasse delle tematiche ine-
renti all’assistenza dei cardiopatici congeniti adulti
(GUCH Working Group). Nel 1996 la Società Cardio-
vascolare Canadese commissionò una Consensus Con-
ference sulle cardiopatie congenite nell’adulto ed i suoi
risultati hanno rappresentato per molti anni lo stato del-
l’arte in tema di trattamento14. Nel 1999 la Società Eu-
ropea di Cardiologia indisse una Task Force sul tratta-
mento dei cardiopatici congeniti adulti, i cui risultati
sono stati pubblicati nel 200335. Infine, l’American
College of Cardiology ha organizzato nel 2000 la 32a

Bethesda Conference per il trattamento dei cardiopati-
ci congeniti adulti18. Uno dei problemi maggiormente
avvertiti dalla comunità scientifica internazionale è sta-
to quello di provvedere all’organizzazione di un siste-
ma che prevedesse un transito “indolore” da un am-
biente pediatrico ad uno di adulti.

Passaggio dall’assistenza pediatrica
a quella adulta

L’organizzazione della transizione tra l’ambito assi-
stenziale specifico della cardiologia pediatrica a quello
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dei servizi degli adulti è una sfida particolare36. In pri-
mo luogo è assolutamente indispensabile considerare il
paziente come persona e non come “caso clinico” da
trasferire da un ambito all’altro. Lo stesso limite di età
non deve essere inteso in maniera assolutamente rigida.
L’età adolescenziale non è indice di un limite di età as-
soluto e la flessibilità temporale per passare dall’ambi-
to pediatrico a quello adulto è essenziale, dipendendo
dalla maturità intellettuale ed emozionale del paziente
così come dalla presenza di patologie concomitanti
cardiache ed extracardiache36. La possibilità di una
realtà assistenziale di “transizione” è assolutamente au-
spicabile per minimizzare l’ansietà dei pazienti e dei
genitori.

I cardiologi pediatri dovrebbero iniziare ad infor-
mare i pazienti ed i familiari del passaggio “generazio-
nale” dall’età di 12-14 anni, ottenendo la transizione
dall’ambito pediatrico a quello specialistico adulto in-
torno ai 16 anni di età. È assolutamente indispensabile
che ogni unità di cardiologia pediatrica abbia stabilito
uno stretto collegamento con un centro di riferimento
specializzato nella cura dei cardiopatici congeniti adul-
ti. È chiaro che non sempre è possibile ottenere che l’u-
nità specialistica per la cura dei cardiopatici congeniti
adulti sia collocata all’interno dello stesso plesso ospe-
daliero, essendo talora localizzata a distanza, talora in
una diversa città o regione. 

In considerazione del fatto che il paziente e la sua
famiglia hanno sviluppato uno stretto rapporto relazio-
nale con il cardiologo pediatra che per molti anni ha
avuto in cura il paziente, è assolutamente auspicabile
che il cardiologo pediatra sia fortemente coinvolto nel-
la transizione, operando inizialmente con lo specialista
delle cardiopatie nell’adulto. Tutte le figure professio-
nali, inizialmente coinvolte nell’assistenza del paziente
pediatrico, devono collaborare nel difficile atto di tran-
sizione. L’infermiera specializzata è una figura cardine
a tal scopo, dovendo necessariamente essere coinvolta
nei discorsi riguardanti la pianificazione del follow-up,
il counseling ed i difficili rapporti genitori-figli cardio-
patici nella gestione ed erogazione delle prestazioni
mediche e delle cure. 

“Istruzione” del paziente

È assolutamente indispensabile che nel passaggio dal-
l’ambiente cardiologico pediatrico di “prima cura” al-
l’ambiente specialistico congenito adulto, il paziente ed
i familiari posseggano una relazione scritta dettagliata
e un quadro riassuntivo su scheda circa l’esatta diagno-
si, gli interventi effettuati, le cure praticate. Dovrebbe
includere informazioni chiave circa precedenti cateteri-
smi o altri accertamenti diagnostici e riportare i motivi
dei trattamenti farmacologici in atto (farmaci antiarit-
mici, anticoagulanti, ecc.) ed eventuali intolleranze o
allergie. Ciò è necessariamente il risultato di un com-
plesso processo educativo che deve essere coltivato dai

cardiologi pediatri nel corso degli accertamenti in età
pediatrica e che in ultima analisi porta alla responsabi-
lizzazione del paziente nei riguardi della propria condi-
zione clinica, i bisogni sanitari e la prognosi. Il pazien-
te ed i suoi più stretti familiari devono essere sempre a
conoscenza del trattamento medico in atto, dei possibi-
li effetti collaterali e secondari dei farmaci, delle inte-
razioni con altri farmaci, essendo anche pienamente
informati circa l’eventuale necessità di una profilassi
antibiotica. È necessario fornire al paziente un piano
dettagliato circa esercizio fisico, contraccezione, gravi-
danza, idoneità lavorativa e grado di inabilità pensioni-
stica. Argomenti come rischio materno-fetale, prospet-
tive di sopravvivenza e rischio di ricorrenza delle car-
diopatie congenite richiedono chiaramente di essere
trattati con cura e attenzione prima della gravidanza37-39.
I pazienti devono essere propriamente informati sulle
future complicanze derivanti dalla propria condizione
morbosa e dei possibili sintomi associati, al fine di ren-
dere edotti i medici curanti all’apparire di tali condi-
zioni. Tale counseling non deve essere effettuato nel
corso di un’unica visita ma durante un intero percorso
educazionale, che può coinvolgere il paziente nel corso
di numerosi controlli. Il paziente dovrebbe poter avere
un dialogo aperto non soltanto con lo specialista car-
diologo, ma anche con l’infermiera specialista. Molti
bambini raggiungono l’adolescenza con poca o nulla
conoscenza delle implicazioni clinico-funzionali deri-
vanti dalla propria condizione, a seguito spesso della
superprotezione dei genitori e alla mancanza di tempo
e di attenzione da parte del cardiologo curante. Molti
pazienti sia per ignoranza sia per cattiva informazione
vengono persi al follow-up. Ciò a lungo termine com-
promette severamente le prospettive di vita e ha un im-
patto negativo sulla stessa qualità di vita. 

È tuttavia necessario non bombardare il paziente
con un eccessivo quantitativo di informazioni, talora a
carattere ultraspecialistico, che può indurre esclusiva-
mente il diniego delle cure o dei controlli. 

Necessità di servizi territoriali integrati

Il follow-up di pazienti cardiopatici congeniti adulti ri-
chiede da parte dei centri specialistici di terzo livello da
un lato la condivisione del rapporto con il medico di
medicina generale, dall’altro uno stretto rapporto con la
cardiologia pediatrica di origine e con i centri cardiolo-
gici di primo e secondo livello. Ciò è particolarmente
rilevante in specifiche circostanze come la chirurgia
non cardiaca o le emergenze. Tuttavia esiste un inade-
guato numero di centri di eccellenza a livello nazionale
e regionale per garantire una cura ad alta qualità e nel-
le varie aree esiste un bagaglio culturale e di esperien-
za non uniforme in un campo così specifico e comples-
so. È assolutamente indispensabile che si stabilisca un
modello gerarchico strutturale a livello regionale o so-
vraregionale. Per essere effettivi i centri di eccellenza
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nella cura dei cardiopatici congeniti adulti devono ave-
re un sufficiente volume di pazienti ed effettuare un ele-
vato numero di procedure diagnostiche ad alta risolu-
zione o procedure interventistiche per mantenere un
elevato livello qualitativo40. È chiaro che i centri di ec-
cellenza non possono valutare e seguire tutti i pazienti
adulti affetti da cardiopatie congenite a dispetto della
complessità o meno della patologia. 

Nei centri regionali di riferimento è necessario far
capo per l’iniziale valutazione di sospette o note car-
diopatie congenite, per il follow-up di pazienti con car-
diopatie da moderate a complesse, per la valutazione
del rischio e supporto per chirurgia non cardiaca e gra-
vidanza, per l’effettuazione di reinterventi cardiochi-
rurgici o procedure interventistiche percutanee. 

La maggioranza degli adulti con cardiopatie conge-
nite “semplici” (piccoli difetti interventricolari, difetti
interatriali operati, stenosi polmonare lieve, valvola
aortica bicuspide) richiedono un follow-up esclusiva-
mente presso centri specialistici locali per ragioni geo-
grafiche, sociali e/o ragioni economiche e di sanità
pubblica. I medici di medicina generale ed i cardiologi
ambulatoriali o dei centri di emergenza e/o pronto soc-
corso devono essere a conoscenza dei bisogni sanitari e
delle speciali necessità nel trattamento medico genera-
le di tale specifica popolazione. È importante che i cen-
tri territoriali riconoscano prontamente quando inviare
tali pazienti ad un centro di terzo livello. In tal senso le
principali linee guida possono favorire tale aggiorna-
mento teorico18,41-43. Ogni paziente che sviluppa un
nuovo problema clinico correlato alla cardiopatia con-
genita dovrebbe essere reinviato per rivalutazione al
centro di riferimento. Inoltre un consulto presso un cen-
tro specialistico dovrebbe essere effettuato prima di
ogni intervento, anche extracardiaco. 

I centri specialistici di terzo livello non debbono as-
solutamente soverchiare il ruolo dei medici locali inter-
nisti o dei cardiologi generali. In tale ottica è assoluta-
mente indispensabile la necessità di costruire una rete
telematica fra centri di riferimento di terzo livello e
strutture territoriali utilizzando strumenti di archivia-
zione condivisi a livello nazionale ed internazionale.

La proporzione della popolazione totale di pazienti
cardiopatici congeniti che necessita di una cura esclusi-
vamente specialistica presso centri di eccellenza è sti-
mata tra il 25 ed il 50%. Tali centri devono fornire le ba-
si per la ricerca in nuove aree della cardiologia come
l’interazione tra problemi congeniti ed acquisiti in pa-
zienti di età più avanzata. Inoltre è necessario che esi-
sta una continua osmosi culturale tra la cardiologia pe-
diatrica e la cardiologia dei congeniti adulti nei risulta-
ti a lungo termine di particolari terapie o tecniche chi-
rurgiche adottate in epoca pediatrica o neonatale, al fi-
ne di modificare o confermare particolari strategie di
trattamento.

In relazione a tali esigenze, presso la Seconda Uni-
versità degli Studi di Napoli, A.O. Monaldi, si è avver-
tita l’esigenza dal 1999 di istituire un servizio per la cu-

ra dei cardiopatici congeniti adulti che si differenziasse
dalla realtà della cardiologia pediatrica, già operante
presso l’A.O. Monaldi dal 1982 e prima ancora presso
gli Ospedali Riuniti per Bambini del Pausillipon sotto
la direzione del Prof. Federico Marsico dagli anni ’70.

La realtà dei cardiopatici congeniti adulti nel tempo
si è arricchita di servizi e professionalità potendo assi-
curare prestazioni in regime ambulatoriale e in regime
di day-hospital (Figura 1) e di degenza ordinaria, po-
tendo contare su letti dedicati completamente monito-
rizzati (Figura 2). La possibilità di integrare in un uni-
co ospedale le conoscenze cardiochirurgiche sia in am-
bito pediatrico sia in quello adulto, unita alla costante
partecipazione del personale che si è occupato della cu-
ra di tali delicati pazienti in epoca neonatale, pediatrica
ed adolescenziale, consente di assicurare servizi di alta
specializzazione (Figura 3).
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Figura 1. Incremento dell’attività ambulatoriale ed in regime di day-ho-
spital per pazienti con cardiopatie congenite in età adulta, dal 1999 al
2004, presso l’U.O. di Cardiopatie Congenite dell’Adulto (GUCH Unit),
dell’U.O.C. di Cardiologia della Seconda Università degli Studi di Na-
poli, A.O. Monaldi.

Codifica degli standard minimi delle GUCH
Units in Italia

La presenza di singole fortunate esperienze di centri di
alta specializzazione per la diagnosi e cura di pazienti
cardiopatici congeniti adulti ha spinto la comunità
scientifica italiana a codificare standard minimi delle
GUCH Units in tutto il territorio italiano, specificando-
ne il ruolo e la collocazione territoriale. La Federazio-
ne Italiana di Cardiologia44 ha recentemente stabilito,
in una Task Force, che tali unità debbano trovarsi in
strutture operative complesse operanti in strutture di-
partimentali o interdipartimentali, universitarie o ospe-
daliere o di un Istituto di Ricovero e Cura a Carattere
Scientifico con distribuzione regionale o inter-regiona-
le e di un bacino di utenza di 6-8 milioni di abitanti
complete dei vari servizi necessari a tutte le esigenze
diagnostiche e terapeutiche. 

È stato inoltre codificato che il cardiologo delle
GUCH Units, così definite, deve avere non soltanto una
particolare conoscenza della storia naturale delle car-
diopatie congenite e dei quadri morfologici, fisiopato-
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logici, elettrofisiologici che si sviluppano nel tempo in
conseguenza della riparazione chirurgica, ma deve ave-
re capacità di interagire con altri specialisti, soprattutto
ginecologi, chirurghi generali, anestesisti, psicologi e
assistenti sociali.

In base ai criteri della Federazione Italiana di Car-
diologia44, le GUCH Units devono essere strutturate in
maniera da soddisfare efficacemente tutte le necessità
diagnostiche non invasive e di terapia interventistica.
Devono avere dedicati dei letti di degenza ordinaria, dei
letti di semi-intensiva e posti di day-hospital e adegua-
ti spazi per l’attività ambulatoriale esterna. Devono
avere accesso completo ad un laboratorio completa-
mente attrezzato per la valutazione funzionale cardio-
respiratoria (cicloergometro, tappeto ruotante, spiro-
metri, misuratori del consumo di ossigeno, eco-stress)
ed in stretto contatto con i servizi di miocardioscinti-
grafia e risonanza magnetica nucleare. Devono avere
accesso ad una sala di emodinamica per la diagnostica
invasiva e interventistica percutanea. 

Nell’ambito delle GUCH Units deve funzionare
un’attività di elettrofisiologia per la stratificazione del
rischio aritmico, lo studio e il trattamento invasivo del-

le aritmie, con particolare riferimento all’identificazio-
ne dei soggetti a rischio di morte improvvisa giovanile
sia secondaria a cardiopatia congenita, soprattutto dopo
correzione chirurgica, sia dovuta a cardiopatie geneti-
camente predeterminate.

Compito essenziale delle GUCH Units è l’intera-
zione con le strutture territoriali cardiologiche alle qua-
li i pazienti fanno riferimento nella loro quotidianità
(certificati di idoneità fisica, previdenziale, contracce-
zione, gravidanza), in maniera da poter intervenire an-
che in teleconsulto, rispondendo in tempi brevi ad un’e-
ventuale richiesta di emergenza44.

L’unità specialistica dovrebbe essere necessaria-
mente localizzata in un ospedale con competenze nelle
patologie dell’adulto con possibilità di fornire specia-
lità multidisciplinari ed essere associata ad un gruppo
con forti competenze nella cardiologia pediatrica. D’al-
tra parte ogni centro di cardiologia pediatrica dovrebbe
possedere un centro di riferimento per la cura dei car-
diopatici congeniti adulti per l’appropriato trasferimen-
to dei pazienti al servizio di cardiopatici congeniti adul-
ti. I cardiologi ed i medici di medicina generale do-
vrebbero essere incoraggiati a stabilire una relazione
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Figura 2. Principali cause di ricovero nel 2004 per pazienti con cardiopatie congenite in età adulta, presso l’U.O. di Cardiopatie Congenite dell’Adulto
(GUCH Unit), dell’U.O.C. di Cardiologia della Seconda Università degli Studi di Napoli, A.O. Monaldi. SEE/Cath = studio elettrofisiologico endoca-
vitario/cateterismo cardiaco.

Figura 3. Principali quadri anatomici dei pazienti congeniti adulti sottoposti a procedure diagnostiche e interventistiche emodinamiche ed elettrofisio-
logiche nell’anno 2004 presso l’U.O. di Cardiopatie Congenite dell’Adulto (GUCH Unit), dell’U.O.C. di Cardiologia della Seconda Università degli
Studi di Napoli, A.O. Monaldi. CAV = canale atrioventricolare; CoAo = coartazione aortica; DIA = difetto interventricolare; LVOT = ostruzione al
tratto di efflusso ventricolare sinistro.
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permanente con il centro di riferimento specialistico e
questa relazione dovrebbe includere consigli telefonici,
consulti informali, rapido invio di pazienti critici, così
come pure collaborazione reciproca nel follow-up. 

È auspicabile anche avere un accesso facilitato a pa-
tologi con interessi in malformazioni cardiache conge-
nite. Dovrebbe essere anche stabilito un accesso facili-
tato a centri per il trapianto cardiaco. 

Prospettive future

Sebbene le cardiopatie congenite dell’adulto rappresen-
tino una delle aree più neglette della medicina moderna,
con i suoi molteplici bisogni per educazione sanitaria,
training, ricerca e cura dei pazienti, grandi progressi so-
no stati compiuti negli ultimi anni dal punto di vista teo-
rico-pratico. Le nostre conoscenze sulla fisiopatologia
delle cardiopatie congenite a lungo termine sono mi-
gliorate sensibilmente, così come pure le tecniche di
imaging. La stratificazione del rischio di aritmie cardia-
che e di morte improvvisa ha compiuto passi decisivi.
L’esperienza chirurgica è stata estesa a pazienti di età
più avanzata, spesso oltre il secondo, terzo e quarto in-
tervento, mentre le tecniche interventistiche percutanee
continuano a migliorare nella diagnosi e cura delle se-
quele emodinamiche e delle complicanze aritmiche.
Nuovi strumenti terapeutici stanno emergendo nell’iper-
tensione polmonare. Inoltre, le nuove informazioni ac-
cumulate sul follow-up tardivo di cardiopatici congeniti
determinano un continuo controllo a ritroso per il mana-
gement precoce di tali pazienti andando così ad influen-
zare il timing e le modalità degli interventi precoci.

In una siffatta situazione le GUCH Units hanno il
compito innanzitutto di fornire ampie, e soprattutto
chiare, informazioni al cardiopatico congenito circa le
caratteristiche della sua patologia, mettendo in luce sia
le prospettive che gli si offrono, sia in termini medici
che chirurgici al fine di un completo recupero funzio-
nale, sia ovviamente le limitazioni che la cardiopatia
comporta. Contemporaneamente deve essere messa in
atto un’educazione dei familiari del paziente al fine di
evitare una dannosa disinformazione, per promuovere
quindi quel giusto equilibrio tra le aspirazioni del sog-
getto e il suo principale serbatoio formativo ed educati-
vo che consenta di evitare situazioni stressanti per il pa-
ziente e che quindi ne preservi l’integrità fisica e psico-
fisica45.

In conclusione, la cura di tali pazienti non può esse-
re delegata né ai cardiologi pediatri, cui non competo-
no più per “superati limiti di età”, né ai cardiologi del-
l’adulto che presentano una ridotta conoscenza e dime-
stichezza con le cardiopatie congenite e soprattutto con
i relativi interventi cardiochirurgici, ma ad un gruppo di
specialisti cardiologici con esperienza di cardiologia
pediatrica e specifiche competenze e soprattutto con
una particolare predisposizione e dedizione per la cura
di pazienti così complessi. 
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Riassunto

Il netto incremento della popolazione adulta con cardiopatie
congenite e l’aumento della sopravvivenza di pazienti con car-
diopatie complesse, a seguito dei successi della cardiologia e
cardiochirurgia pediatrica nel corso degli ultimi anni, ha posto in
luce la necessità di specifiche sezioni, denominate grown-up
congenital heart disease units, in grado di fornire un servizio
specialistico a tali pazienti. Infatti, molti dei pazienti adulti con
cardiopatie congenite continueranno a richiedere, nonostante la
correzione chirurgica della cardiopatia, ulteriori interventi, non-
ché ricoveri ospedalieri d’urgenza per una serie di complicanze
quali problemi aritmici, emorragici, scompenso cardiaco ed en-
docardite batterica. Inoltre tali complessi pazienti richiedono
spesso da parte dei sanitari un supporto psico-sociale che li aiu-
ti a superare le difficoltà dovute alla loro diversità, alle limita-
zioni alla vita sociale, alla capacità lavorativa ed occupazionale
derivante dalla cronicità dei problemi connessi con la cardiopa-
tia congenita. 

Mentre attualmente gli standard assistenziali specialistici
per le cardiopatie congenite in età pediatrica sono ben codifica-
ti, mancano quasi del tutto definizioni precise del tipo di assi-
stenza da proporre a cardiopatici congeniti adulti. Non sempre i
cardiologi dell’adulto sono attrezzati a trattare la vastità e la
complessità dei problemi dei pazienti con cardiopatie congeni-
te in età adulta né, d’altra parte, i cardiologi pediatri riescono
abitualmente a far fronte alle molte patologie acquisite in un
ambiente specificatamente dedicato alla medicina dell’età evo-
lutiva.

Parole chiave: Cardiopatie congenite dell’adulto; Fattori psico-
sociali; Modelli organizzativi.
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