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PREMESSA

In relazione ai moderni progressi nel
campo della diagnosi e del trattamento, la
sopravvivenza sino all’eta adulta delle car-
diopatie congenite anche assai complesse ¢
dell’ordine dell’80%, nella maggior parte
dei casi con una buona od ottima capacita
fisica e intellettiva dei soggetti.

La correzione di una cardiopatia conge-
nita non chiude necessariamente la storia
cardiologica dei pazienti, che possono pre-
sentare nel corso della loro vita problema-
tiche relative a residui o sequele, che influi-
scono sulla qualita di vita e al contempo
impongono un programma di controlli pe-
riodici.

A questo proposito la Societa Italiana di
Cardiologia Pediatrica (SICP) ha doverosa-
mente preso atto che in Italia, cosi come in
altri paesi del mondo occidentale, non esi-
ste alcuna regolamentazione relativa ai cri-
teri di valutazione dell’abilita fisica e del-
I’abilita o capacita lavorativa dei giovani
affetti da cardiopatia congenita con gli esi-
ti degli specifici interventi cardiochirurgici.

La necessita di una revisione critica par-
te non solo dall’assenza attuale di parame-
tri e criteri valutativi, ma anche dai notevo-
li progressi in campo cardiochirurgico che
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hanno sensibilmente modificato i parametri
clinici e i fattori prognostici dei cardiopati-
ci congeniti.

Inoltre, dal punto di vista sociale, il pro-
blema si fa rilevante assistendo ad un cre-
scente numero di soggetti giovani che si af-
facciano al mondo del lavoro. Per com-
prendere la dimensione del fenomeno si
pensi che in Italia i cardiopatici congeniti
adulti sono circa 70 000, di cui circa 50 000
in eta compresa dai 18 ai 30 anni, ed ogni
anno circa 3500 soggetti raggiungono la
maggiore eta.

La finalita del lavoro ¢ quindi quella di
regolamentare ed uniformare i criteri di va-
lutazione della capacita lavorativa ed ido-
neita lavorativa in ambito assicurativo so-
ciale ed assicurativo privato dei soggetti
giovani affetti da cardiopatie congenite ta-
lora complesse e, valutando a distanza gli
esiti di interventi chirurgici, identificare i
principali parametri clinico-funzionali e la
relativa “validita” fisica del singolo pazien-
te.

Tale valutazione tiene conto delle po-
tenzialita lavorative generiche ed attitudi-
nali oltre che di specifici riferimenti a man-
sioni e conseguente idoneita, non trascu-
rando al contempo la quota di usura e quin-
di proiettando la valutazione anche ad un
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fine di “tutela” e protezione del cardiopatico ed in ulti-
mo considerando anche le potenzialita di carattere fisi-
co e sportivo, oltre all’assicurabilita di questi soggetti
in ambito assicurativo privato.

Tale lavoro tenta di fornire un’aggiornata e puntua-
le valutazione della “validita fisica” e capacita lavorati-
va di questi soggetti, in modo da assicurare da un lato
un proficuo ed idoneo impegno delle energie lavorative
e, dall’altro, tutelare con opportune diversificazioni e
classificazioni i soggetti stessi sia nella tipologia del la-
voro potenzialmente e concretamente espletabile, sia
nello svolgimento di attivita fisico-ricreative, tarando il
piu possibile il “grado di normalita” ed il rischio per
eventi tardivi.

CAPACITA LAVORATIVA E INVALIDITA

La proiezione valutativa della capacita lavorativa in
soggetti con cardiopatia congenita come per qualunque
cittadino ¢ effettuata in ambito assicurativo sociale e
privato.

Per quanto riguarda il settore assicurativo sociale,
nel nostro paese si fa riferimento ai tre ambiti principa-
li di tutela rappresentati dal settore INPS, INAIL e de-
gli Invalidi Civili.

Per quanto riguarda I’'INAIL, esso non rientra nel
nostro campo di interesse trattandosi di tutela degli
infortuni sul lavoro e malattie professionali. Assumono
invece prioritaria importanza i riferimenti sia nel setto-
re della Previdenza Sociale (INPS) che a quello del-
I’Invalidita Civile dove, rispettivamente, si fa riferi-
mento alla figura del lavoratore assicurato e del cittadi-
no in ogni fascia di eta.

In ambito INPS, alla luce della legislazione vigente
rappresentata dalla legge 222 del 1984, la tutela previ-
denziale ¢ tesa a riconoscere 1’assegno di invalidita e/o
la pensione di inabilita, nei casi in cui rispettivamente
la capacita di lavoro (in occupazioni confacenti alle sue
attitudini) sia ridotta in modo permanente a meno di un
terzo, a causa di infermita o di difetto fisico o mentale,
oppure risulti completamente annullata trovandosi 1’ as-
sicurato nell’assoluta e permanente impossibilita di
svolgere qualsiasi attivita lavorativa.

Sempre ai sensi della legge 222 ¢ prevista la con-
cessione di un assegno per 1’assistenza personale e con-
tinuativa agli inabili impossibilitati a deambulare senza
I’aiuto permanente di un accompagnatore o che abbia-
no necessita di assistenza continua non essendo in gra-
do di compiere gli atti quotidiani della vita.

In ambito previdenziale INPS per quanto attiene
all’invalidita si fa quindi riferimento alla capacita di la-
voro in occupazioni confacenti alle proprie attitudini,
essendo la capacita di lavoro medesima costituita dal-
I’idoneita psico-fisica ed il patrimonio bioattitudinale-
professionale.

Sempre ai sensi della legge 222 ¢ previsto il ricono-
scimento del vizio precostituito ai fini del diritto all’as-
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segno di invalidita, nel caso che tali infermita preesi-
stenti al rapporto assicurativo siano state suscettibili di
aggravamento o che siano intervenute nuove patologie
concorrenti.

Il lavoratore puo quindi essere riconosciuto invalido
o non invalido, inabile o non inabile.

Nel caso in cui poi sussistano i presupposti di ne-
cessita di assistenza continua il lavoratore riconosciuto
inabile ha diritto anche all’“accompagnamento” (asse-
gno mensile per I’assistenza personale continuativa).

Le fonti normative sono in primo luogo rappresen-
tate dai principi costituzionali relativi in particolare al-
la necessita di tutelare i cittadini e lavoratori sotto il
profilo assistenziale e previdenziale.

Nell’ambito dell’assistenza sociale spiccano le nor-
me di tutela degli Invalidi Civili volte a riconoscere
provvidenze economiche e non. Ai sensi della legge
118 del 1971 e successive modificazioni ed integrazio-
ni si definisce Invalido Civile il cittadino che, affetto da
minorazioni congenite o acquisite, abbia una riduzione
permanente della capacita lavorativa non inferiore ad
un terzo oppure, se < 18 anni o > 65 anni abbia diffi-
colta persistenti a svolgere i compiti e le funzioni pro-
prie dell’eta; il che significa, in altre parole, che per il
cardiopatico congenito in eta minorile, I’invalidita civi-
le & riconosciuta solo se esistono ovvie limitazioni o
impedimenti fisici o intellettivi nello svolgimento delle
attivita di relazione, di gioco e scolastiche proprie del-
la fascia di eta.

Per quanto riguarda la capacita lavorativa, si elenca-
no sinteticamente e in ordine crescente le percentuali di
invalidita piu significative:

- percentuale di invalidita dallo 0 al 33%, soggetto non
invalido civile;

- percentuale > 33%, qualifica di invalido civile con be-
nefici per protesi ed ausili;

- percentuale del 46%, diritto al collocamento obbliga-
torio;

- percentuale > 50%, diritto al congedo straordinario
per cure;

- percentuale del 67%, diritto all’esenzione ticket;

- percentuale del 74%, diritto all’assegno ordinario di
invalidita;

- percentuale del 100%, diritto alla pensione ordinaria
di inabilita.

Qualora I’inabile abbia bisogno di assistenza conti-
nua (impossibilita deambulatoria e nel compiere gli at-
ti quotidiani della vita) si riconosce I’indennita di ac-
compagnamento.

Le percentuali di invalidita indicate nella tabella
prevista dal D.M. del 5/2/92 in misura fissa o con indi-
viduazione di fascia possono essere ridotte o aumenta-
te fino a 5 punti percentuali con riferimento alle occu-
pazioni confacenti alle attitudini, all’eventuale specifi-
ca attivita lavorativa svolta e alla formazione tecnico-
professionale del medesimo.

Le competenti commissioni in sede ASL determina-
no in ogni caso le potenzialita lavorative del soggetto.
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In questo documento, per ogni tipo o categoria di
cardiopatia congenita considerata, vengono proposti e
rappresentati in tabella criteri guida per il giudizio di
invalidita civile e invalidita INPS, nonché per il tipo di
mansioni generiche, in relazione alle condizioni clini-
che funzionali del singolo paziente.

Per quanto attiene all’ambito assicurativo privato, la
commissione si & limitata a fornire nelle tabelle mede-
sime informazioni generiche sul rischio assicurativo,
distinguendo, laddove utile, 1’assicurazione Vita da
quella Sanitaria.

ATTITUDINE ALL’ATTIVITA FISICA E SPORTIVA

Come premesso, questo documento prende in esa-
me anche I’idoneita all’ attivita fisico-sportiva, in consi-
derazione della grande diffusione della pratica sportiva
in Italia ed anche per fornire un quadro pit completo
della capacita fisico-lavorativa del soggetto.

Nel testo si fa riferimento all’attivita fisica ludico-
addestrativa distinguendola dall’attivita sportiva agoni-
stica. Per idoneita all’attivita sportiva agonistica si in-
tende la possibilita di partecipare ad attivita agonistiche
ufficiali organizzate da Enti ed Istituzioni sportive che
richiedono al candidato 1’obbligo del certificato di ido-
neita all’attivita agonistica specifica, rilasciato dallo
specialista in Medicina dello Sport, secondo le racco-
mandazioni espresse nei Protocolli Cardiologici per il
Giudizio di Idoneita allo Sport Agonistico (COCIS); ta-
le tipo di attivita riguarda solo marginalmente questo
documento.

Per idoneita alla pratica ludico-addestrativa si
intende la possibilita di partecipare ad attivita fisico-
sportive che non hanno carattere agonistico ufficiale e
richiedono al candidato un certificato di idoneita ge-
nerica, abitualmente rilasciato dal pediatra o medico
di libera scelta. Nel presente documento abbiamo di-
viso le attivita fisico-sportive di tipo ludico-addestra-

Tabella I. Attivita ludico-addestrative.

tivo in due categorie (Tab. I), a seconda dell’impegno
cardiovascolare ad esse connesso. Nel gruppo defini-
to A abbiamo incluso quelle attivita la cui intensita di
esercizio non ¢ regolabile da parte del soggetto, ma di-
pende dall’andamento del gioco e dalle molteplici va-
riabili ad esso connesse. Rientrano in questo gruppo il
calcio, la pallavolo, la pallacanestro, lo sci alpino, ecc.
Tali attivita di cui ¢ possibile solo controllare la dura-
ta e la frequenza settimanale, vanno riservate ai sog-
getti con situazione cardiovascolare definita nel pre-
sente documento come “ottimale” o “buona” e che
non richiedono sorveglianza durante 1’esercizio. Nel
gruppo definito B abbiamo incluso invece quelle atti-
vita in cui ¢ possibile il controllo dell’intensita dell’e-
sercizio, oltre che della durata e della frequenza ed in
cui si raccomanda la supervisione. Tali attivita com-
prendono la riabilitazione motoria in palestra, il nuo-
to, il ciclismo in piano, molte delle attivita fisiche sco-
lastiche, ecc., che possono essere svolte anche da pa-
zienti con una condizione cardiovascolare relativa-
mente pill compromessa.

Le indicazioni relative al giudizio di idoneita o
non idoneita nelle diverse patologie cardiache ripor-
tate nel presente documento rappresentano necessa-
riamente indicazioni di massima. Nella pratica clini-
ca tali indicazioni dovranno essere adattate alle carat-
teristiche specifiche della patologia cardiaca nel sin-
golo paziente.

Il giudizio di idoneita alla pratica sportiva rappre-
senta il risultato di una valutazione critica ed equili-
brata che deve tenere conto delle richieste del pazien-
te di godere del piacere, nonché dei benefici fisici,
psicologici e sociali connessi alla pratica dell’attivita
sportiva, ma deve anche considerare il possibile effet-
to di deterioramento sulla storia naturale della cardio-
patia esercitato dalla pratica regolare della disciplina
sportiva. Per tale motivo nel presente documento le in-
dicazioni alla pratica sportiva rappresentano la ricerca
di un giusto equilibrio tra i benefici immediati della

Tipo A

Tipo B

Calcio, calcio a 5
Pallacanestro
Ginnastica ritmica
Pallavolo

Tennis

Sci alpino

Nuoto
Equitazione

Nuoto (in ambiente confortevole)

Ciclismo in piano

Attivita di palestra (stretching, esercizi con piccoli attrezzi, yoga)
Attivita fisica scolastica (attivita di prevalente destrezza)
Ippoterapia

Attivita di tipo A: si riferiscono a corsi di addestramento (ad esempio, scuola calcio, minibasket, ecc.) e ad attivita sportive spontanee.
La durata raccomandabile ¢ 30-60 min e la frequenza massima ¢ trisettimanale. Si tratta di attivita consigliabili a pazienti in condizio-
ni ottimali o buone, a seguito di valutazione cardiovascolare individuale e con obbligo di controllo periodico.

Attivita di tipo B: vanno condotte sotto la supervisione di personale (paramedico addestrato allo scopo) ad un’intensita massima pari al
70% della frequenza cardiaca massima teorica, per una durata di 20-30 min ed una frequenza di 3-5 volte/settimana. Tali attivita sono
consigliabili ai pazienti in condizioni buone o discrete, dopo una valutazione cardiovascolare individuale e con la raccomandazione di

un controllo periodico.
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Tabella II. Grado e tipo di impegno emodinamico e rischio di collisione legato ad alcune attivita sportive di comune pratica fra i gio-

vani.

Attivita di destrezza prevalente
(impegno cardiovascolare modesto)

Attivita di potenza
(incremento delle resistenze periferiche

Attivita a rischio di collisione
(corporea o con il mezzo sportivo)

e della pressione arteriosa)

Automobilismo Sollevamento pesi Calcio, pallacanestro, hockey, rugby
Motociclismo Bob Equitazione

Equitazione Lanci (disco, martello, giavellotto) Sci alpino

Sport di tiro Specialita di velocita Automobilismo

Bocce e bowling Alpinismo, free-climbing Motociclismo

Golf Windsurf, sci nautico Ciclismo

Tennis da tavolo Motocross Squash

pratica sportiva ed il rischio a lungo termine di acce-
lerato deterioramento della patologia in esame (Tab.
1D).

Annotazioni di ordine metodologico. Le varie cardio-
patie sono state per praticita considerate sia singolar-
mente sia come gruppi affini dal punto di vista chirur-
gico o clinico-fisiopatologico.

Per ogni situazione sono fornite in modo sintetico:
- informazioni di base anatomo-chirurgiche e/o clini-
che;
- criteri di valutazione delle condizioni cliniche a me-
dio-lungo termine e dati di sopravvivenza;
- indagini clinico-strumentali utili per la valutazione
clinica;
- criteri di valutazione dello stato del paziente stratifi-
cando quattro classi o condizioni (ottimale, buona, me-
diocre, scadente).

Nella stesura del testo, gli autori hanno tenuto con-
to degli obiettivi del lavoro e quindi della necessita di
non utilizzare un linguaggio “ermetico” evitando ec-
cessivi dettagli, essendo I’elaborato destinato a medici
con diverse competenze specialistiche, non necessaria-
mente aggiornati sulle malformazioni cardiache conge-
nite ma chiamati a giudicare il grado di validita fisica e
lavorativa dei pazienti.

Per la valutazione dello stato clinico, accanto alla
classe funzionale NYHA, ¢ stato utilizzato un indice di
abilita (Tab. IIT) suggerito in letteratura, utile a stimare

Tabella III. Indice di abilita.

1: vita normale. Lavoro o scuola a tempo pieno. Gravidanza sen-
za rischio.

2: abile al lavoro. Sintomi intermittenti che influenzano la qua-
lita di vita. Gravidanza a rischio.

3: inabile al lavoro, con significativa limitazione all’attivita fisi-
ca. Gravidanza ad alto rischio.

4: estrema limitazione della capacita funzionale. Scarsa autono-
mia. Vita limitata in casa.
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nel cardiopatico congenito operato o meno, la capacita
o abilita, piuttosto che 1’incapacita, a compiere una de-
terminata attivita e a svolgere le funzioni personali e so-
ciali della vita quotidiana.

Criteri di stratificazione clinica e funzionale. I crite-
ri utilizzati per identificare quattro diverse condizioni
clinico-funzionali, tengono conto del tipo di cardiopa-
tia e/o del tipo di intervento eseguito.

1. Condizioni ottimali. Le condizioni ottimali si riferi-
scono a pazienti con le seguenti caratteristiche:

- paziente in I classe funzionale NYHA con indice di
abilita 1;

- funzione ventricolare (sinistra e/o destra) nei limiti
normali o soltanto lievemente modificata in seguito al-
I’intervento (per il ventricolo destro pud essere suffi-
ciente una valutazione semiquantitativa);

- residui emodinamici postoperatori sono assenti o in
taluni casi, di scarsa rilevanza;

- tolleranza allo sforzo e/o capacita funzionale (CF)
> 80% degli standard di riferimento con consumo mas-
simo di ossigeno (VO, max) = 30 ml/kg/min;

- assenza di aritmie spontanee o inducibili con lo sforzo.

Occorre tuttavia aggiungere che in pazienti con fi-
siopatologia univentricolare sottoposti ad interventi ti-
po Fontan, una condizione “ottimale” nel senso proprio
della parola non ¢ oggettivamente attendibile conside-
rando le peculiarita anatomiche e chirurgiche della car-
diopatia. Per questi pazienti sono state piu realistica-
mente considerate condizioni buone-ottimali. La stessa
valutazione ¢ stata utilizzata anche nel classificare pa-
zienti con malattia di Ebstein.

Infine non ¢ stata considerata la possibilita di una
condizione ottimale per le cardiopatie con cianosi cro-
nica.

2. Condizioni buone:

- pazienti in I-II classe funzionale NYHA e indice di
abilita 1;

- funzione ventricolare normale;

- residui emodinamici assenti o lievi;

- tolleranza allo sforzo e/o CF valutata fra il 70 e 80%
degli standard di riferimento con VO, max tra 25 e 30
ml/kg/min;
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- non aritmie ripetitive spontanee e inducibili con lo
sforzo in pazienti eventualmente in trattamento anti-
aritmico. Eventuale pacemaker ben funzionante.

3. Condizioni mediocri:

- pazienti in classe funzionale NYHA e indice di abilita
2-3;

- presenza di residui emodinamici significativi (shunt o
gradienti, insufficienze valvolari, ipertensione polmo-
nare, ecc.);

- riduzione della funzione con o senza dilatazione del
ventricolo principalmente interessato dalla cardiopatia
o di entrambi i ventricoli;

- tolleranza allo sforzo e/o CF pari al 60-70% degli
standard di riferimento con VO, max 20-25 ml/kg/min;
- presenza di aritmie con uno o piu dei seguenti caratte-
ri: ripetitive spontanee e inducibili con lo sforzo; par-
ziale efficacia della terapia antiaritmica nei soggetti in
trattamento; blocchi atrioventricolari di II grado stabili
o episodici tipo Mobitz 2; disfunzione sinusale mode-
rata, con pause < 3.5 s durante la veglia, non ripetitive
e frequenza cardiaca minima > 30 b/min; eventuale pa-
cemaker non ben funzionante.

In questa classe di pazienti, esiste il rischio di dete-
rioramento clinico e in taluni casi di eventi improvvisi
(“pazienti a rischio™).

4. Condizioni scadenti:

- pazienti in III-IV classe funzionale NYHA e indice di
abilita 3-4;

- con importanti sequele emodinamiche, marcata ridu-
zione delle funzioni ventricolari scarsa o nulla tolleran-
za alla sforzo (CF < 60% dello standard e VO, max <20
ml/kg/min);

- aritmie severe, vale a dire: ripetitive spontanee; indu-
cibili con lo sforzo, sostenute, in soggetti non in terapia
o con terapia antiaritmica inefficace; presenza di defi-
brillatore impiantabile; blocco atrioventricolare di alto
grado, disfunzione sinusale severa (pause > 3.5 s, fre-
quenza cardiaca minima < 30 b/min); malfunziona-
mento di pacemaker.

DIFETTO DEL SETTO INTERATRIALE
Parte I. Informazioni di base

Definizione. E una cardiopatia non cianogena caratte-
rizzata da una soluzione di continuita in una porzione
del setto interatriale attraverso cui si realizza un pas-
saggio di sangue (shunt) dall’atrio sinistro all’atrio de-
stro con conseguente iperafflusso polmonare.

In base alla posizione anatomica i difetti interatriali
(DIA) si possono distinguere in:
1. DIA ostium secundum in corrispondenza della fossa
ovale, ¢ la forma piu frequente;
2. DIA ostium primum, sinonimo di difetti settali (ca-
nali) atrioventricolari parziali con valvole atrioventri-
colari separate;
3. DIA seno venoso, si trova vicino allo sbocco della
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vena cava superiore o inferiore e si associa frequente-
mente al ritorno venoso anomalo di una o piu vene pol-
monari.

Correzione chirurgica. Richiede I’applicazione di
un patch di pericardio o di tessuto sintetico. I difetti ti-
po ostium secundum possono essere corretti anche
con una sutura diretta per via percutanea o mediante
I’applicazione tramite catetere di un dispositivo oc-
cludente.

La mortalita operatoria ¢ < 1% ed il recupero anato-
mo-funzionale & completo se la correzione avviene nei
primi anni di vita.

Parte II. Risultati a medio-lungo termine

La sopravvivenza dopo intervento & sovrapponibile
alla popolazione normale di corrispondente eta e sesso
per i pazienti operati in eta prescolare e per i pazienti
operati prima dei 40 anni e con una pressione sistolica
polmonare < 40 mmHg.

In presenza di una pressione sistolica polmonare
> 40 mmHg che non si normalizza dopo intervento, la
sopravvivenza a distanza, pur rimanendo piu alta ri-
spetto ai non operati, & solo del 50% rispetto al gruppo
di controllo.

La CF nei pazienti operati precocemente rimane
nella norma e molti soggetti svolgono attivita sportive
anche a livello agonistico.

Sequele emodinamiche: le dimensioni delle cavita
destre possono rimanere al di sopra della norma soprat-
tutto nei soggetti operati piu tardivamente o con residua
ipertensione polmonare. In tali soggetti si puo riscon-
trare una riduzione della CF.

Sequele aritmiche:

- nei soggetti con DIA tipo seno venoso cavale superio-
re possono manifestarsi a distanza anomalie della fun-
zione sinusale come conseguenza della vicinanza dei
punti di sutura del patch;

- meno del 10% dei pazienti operati in eta prescolare ha
presentato dopo 20 anni di follow-up aritmie sopraven-
tricolari significative (tachicardia parossistica, flutter e
fibrillazione atriale). Nel 50% dei pazienti operati dopo
140 anni vi & un’elevata incidenza di fibrillazione atria-
le episodica o stabile;

- il blocco atrioventricolare € raro nel DIA ostium se-
cundum.

Parte III. Indagini raccomandate per la valutazione
clinico-funzionale

- Esame clinico completo.

- ECG.

- Rx-torace.

- Eco-Doppler: valutazione delle dimensioni e funzio-
ne del ventricolo destro e sinistro; eventuali shunt resi-
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dui; calcolo indiretto della pressione polmonare; insuf-
ficienze delle valvole atrioventricolari con o senza pro-
lasso mitralico.
- Holter: ritmo, frequenza cardiaca, bradi o tachiarit-
mie.
- Prova da sforzo: comportamento frequenza cardiaca,
risposta pressoria, aritmie, tolleranza allo sforzo e CF
con VO, max.

Puo essere utile per la valutazione: cateterismo car-
diaco per il calcolo della pressione polmonare o di
eventuali shunt.

Parte IV. Criteri di valutazione del paziente

Generali.

- Tipo di cardiopatia: semplice.

- Tipo di intervento: anatomico.

- Sequele: rare, aritmiche.

- Rischio di morte improvvisa: equivalente popolazio-
ne normale.

- Insufficienza cardiaca: soggetti operati dopo i 40 anni
o con ipertensione polmonare.

Particolari.

Condizione ottimale.

- Paziente asintomatico: I classe funzionale NYHA; in-
dice di abilita 1.

- Residui: assenti.

- Dimensioni ventricolo destro: normali.

- Funzione ventricolo destro: normale.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF > 80%
degli standard di riferimento (VO, max > 30
ml/kg/min).

- Aritmie: assenti.

Tabella IV. Difetti del setto interatriale.

Condizione buona.

- Paziente asintomatico: I-II classe funzionale NYHA;
indice di abilita 1.

- Residui: assenti.

- Dimensioni ventricolo destro: lievemente aumentate.
- Funzione ventricolo destro e sinistro: normale.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 70-80% de-
gli standard di riferimento (VO, max 25-30 ml/kg/min).

- Aritmie: probabili (extrasistolia atriale, tachiaritmie
sopraventricolari parossistiche).

Condizione mediocre (paziente a rischio).

- Paziente paucisintomatico: II classe funzionale
NYHA; indice di abilita 2-3.

- Residui: ipertensione polmonare lieve, insufficienza
tricuspidale, shunt residuo.

- Dimensioni ventricolo destro: dilatazione moderata.
- Funzione ventricolo destro: ridotta.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 60-70%
degli standard di riferimento (VO, max 20-25 ml/kg/min).
- Aritmie: frequenti (malattia del nodo del seno, tachi-
aritmie sopraventricolari parossistiche, fibrillazione
atriale parossistica o cronica).

Condizione scadente.
- Sintomi: III-IV classe funzionale NYHA; indice di
abilita 3-4.
- Residui: ipertensione polmonare, insufficienza valvo-
lare tricuspidale.
- Dimensioni ventricolo destro: aumentate.
- Funzione ventricolo destro: ridotta.
- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF < 60%
(VO, max < 20 ml/kg/min).
- Aritmie: fibrillazione atriale stabile o flutter recidi-
vante nonostante trattamento antiaritmico.

Per il giudizio di capacita lavorativa e idoneita e as-
sicurabilita vedi tabella I'V.

Condizione Invalidita civile Capacita lavorativa Idoneita al lavoro Attivita fisica e sportiva Assicurabilita
attitudinale specifico (assicurazione
(invalidita INPS) privata)
Ottimale* Non invalido Non invalido Mansioni anche gravose Agonistica®* Vita: si
Riduzione capacita Sanitaria: si
lavorativa < 33%
Buona* Non invalido Non invalido Mansioni medie Agonistica*** Vita: si
Riduzione capacita (Tab. II) Sanitaria: si
lavorativa < 33%
Mediocre Invalido Invalido Mansioni leggere Nessuna Con alto rischio
Riduzione capacita in caso di
lavorativa 46-74% attivita gravose
Scadente Invalido 74% Invalido Nessuna Nessuna Non assicurabile
Inabile 100% Inabile

* criteri applicabili anche in pazienti in storia naturale (non operati); ** ad esclusione dell’attivita in ambiente subacqueo per difetti in-

teratriali non operati; *** in casi selezionati.
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DIFETTO DEL SETTO INTERVENTRICOLARE
Parte I. Informazioni di base

Definizione. E una cardiopatia generalmente non cia-
nogena caratterizzata da una soluzione di continuo in
una porzione del setto interventricolare attraverso cui si
realizza un passaggio di sangue dal ventricolo sinistro
al ventricolo destro con conseguente iperafflusso pol-
monare e tendenza all’instaurarsi di ipertensione pol-
monare.

Pud essere isolato o associato ad altre cardiopatie
anche complesse. Talora coesistono difetti multipli.

I piccoli difetti del setto muscolare non creano pro-
blemi emodinamici e tendono a chiudersi spontanea-
mente (75-80%) nei primi anni di vita.

Correzione chirurgica. E indicata in eta neonatale nei
difetti ampi o con aumento della pressione polmonare
o con segni di scompenso cardiocircolatorio. E consi-
gliata la chiusura del difetto anche quando vi sia in-
grandimento delle sezioni cardiache, ritardo dell’accre-
scimento corporeo o comparsa di insufficienza aortica
da prolasso di una cuspide.

La chiusura dei difetti viene eseguita con patch di
materiale sintetico di norma per via transatriale destra o
pill raramente per via ventricolotomica destra: questa
costituisce la via preferenziale nei casi di difetti multi-
pli o muscolari apicali.

La mortalita chirurgica considerando la chiusura di
tutti i tipi di difetti interventricolari ¢ attualmente < 2%
e il recupero anatomo-funzionale ¢ completo se si ha la
totale interruzione dello shunt e la normalizzazione del-
la pressione polmonare.

In alcuni casi di difetto muscolare puo essere indi-
cata la chiusura mediante applicazione di ombrellino
per via percutanea.

Parte II. Risultati a medio-lungo termine

La sopravvivenza a distanza dei soggetti operati nei
primi anni di vita in assenza di shunt e/o ipertensione
polmonare residua ¢ molto buona essendo sovrapponi-
bile a quella dei soggetti normali e superando il 98% a
10 anni.

La qualita della vita ¢ buona in oltre il 90% dei casi
ed alcuni soggetti selezionati senza sequele emodina-
miche significative possono svolgere attivita sportiva
anche agonistica.

Sequele emodinamiche:

- shunt residuo in circa il 5% dei casi, ma significativo
in < 2%;

- persistenza di ipertensione polmonare;

- presenza di insufficienza aortica da prolasso di una
cuspide nel 4-6% dei casi;

- disfunzione ventricolare destra o sinistra soprattutto
nei soggetti operati mediante ventricolotomia destra o
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sinistra o con 1’applicazione di ampi patch che riduco-
no la cinetica settale;

- raramente si puo osservare il progressivo sviluppo nel
tempo di una stenosi infundibolare polmonare o di una
membrana fibrosa sottovalvolare aortica.

Sequele aritmiche: aritmie sopraventricolari sono
presenti in circa il 10% degli operati ma solo nel 3% si
tratta di tachiaritmie, mentre nella maggior parte sono
extrasistoli.

Le aritmie ventricolari, legate alla presenza del
patch e all’eventuale ventricolotomia, hanno una mag-
giore incidenza, che varia dal 7 al 29% a seconda delle
casistiche (in media 12%) ma le aritmie complesse
(classe 3-4 di Lown) costituiscono la percentuale mi-
nore (3-5%).

Il blocco atrioventricolare post-chirurgico ¢ raro (1-
2%) soprattutto nelle casistiche piu recenti.

Parte III. Indagini raccomandate per la valutazione
clinico-funzionale

- Esame clinico completo.
- ECG: valutazione del ritmo e di disturbi della condu-
zione.
- Rx-torace.
- Eco-Doppler: valutazione delle dimensioni e funzio-
ne del ventricolo destro e sinistro; eventuali shunt resi-
dui; calcolo indiretto della pressione polmonare; insuf-
ficienze valvolari.
- Holter: ritmo, frequenza cardiaca, bradi-tachicardia.
- Prova da sforzo: comportamento frequenza cardiaca,
risposta pressoria, aritmie, tolleranza allo sforzo e CF
con VO, max.

Possono essere utili per la valutazione: cateterismo
cardiaco per il calcolo della pressione polmonare e/o di
shunt residuo.

Parte IV. Criteri di valutazione del paziente

Generali.

- Tipo di cardiopatia: semplice.

- Tipo di intervento: anatomico.

- Sequele: rare, aritmiche o emodinamiche.

- Rischio di morte improvvisa: basso (< 1%).

- Insufficienza cardiaca: soggetti con difetto interven-
tricolare residuo, insufficienza aortica o con ipertensio-
ne polmonare.

- Qualita della vita: buona/ottima in oltre il 95% dei casi.
- Reinterventi: 2-5%.

Particolari.

Condizione ottimale.

- Paziente asintomatico: I classe funzionale NYHA; in-
dice di abilita 1.

- Residui: assenti.

- Dimensioni ventricolo destro e sinistro: normali.
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- Funzione ventricolo destro e sinistro: normale.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF > 80%
degli standard di riferimento (VO, max = 30 ml/kg/min).
- Aritmie: assenti.

Condizione buona.

- Paziente asintomatico: I-II classe funzionale NYHA;
indice di abilita 1.

- Residui: insufficienza aortica lieve; shunt residuo lieve.
- Dimensioni ventricolo destro e sinistro: lievemente
aumentate.

- Funzione ventricolo destro e sinistro: normale.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 70-80%
degli standard di riferimento (VO, max 25-30 ml/kg/min).
- Aritmie: possibili extrasistoli sopraventricolari e/o
ventricolari non ripetitive; possibile pacemaker.

Condizione mediocre.

- Paziente paucisintomatico: II classe funzionale
NYHA; indice di abilita 2.

- Residui: ipertensione polmonare lieve; insufficienza
aortica moderata; shunt residuo moderato.

- Dimensioni ventricolo destro e sinistro: moderata-
mente aumentate.

- Funzione ventricolo destro o sinistro: ridotta.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 60-70%
degli standard di riferimento (VO, max 20-25
ml/kg/min).

- Aritmie: presenti (tachiaritmie sopraventricolari pa-
rossistiche, aritmie ventricolari ripetitive).

Condizione scadente (paziente a rischio); situazione
rara in clinica.

- Paziente sintomatico: dispnea per piccoli sforzi;
scompenso; cianosi II-I1I classe funzionale NYHA; in-
dice di abilita 3-4.

- Residui: ipertensione polmonare; insufficienza aorti-

Tabella V. Difetti del setto interventricolare.

ca; difetto interventricolare residuo; ostruzione efflusso
destro o sinistro importanti.
- Dimensioni ventricolo destro e sinistro: molto au-
mentate.
- Funzione ventricolo destro o sinistro: ridotta.
- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF < 60%
degli standard di riferimento (VO, max < 20
ml/kg/min).
- Aritmie: frequenti (tachiaritmie sopraventricolari pa-
rossistiche, fibrillazione atriale cronica, aritmie ventri-
colari ripetitive sostenute).

Per il giudizio di capacita lavorativa e idoneita e as-
sicurabilita vedi tabella V.

DIFETTI DEL SETTO (CANALE) ATRIOVENTRICOLARE
Parte I. Informazioni di base

Definizione. 1 difetti del setto atrioventricolare sono
dovuti ad un mancato sviluppo della porzione cardiaca
che deriva dai cuscinetti endocardici e che interessa la
parte inferiore del setto interatriale, la porzione poste-
riore del setto interventricolare e le valvole atrioventri-
colari. Essi comprendono uno spettro di malformazioni
che vanno dalle forme parziali (DIA tipo ostium pri-
mum, canale atrioventricolare parziale) alle forme
complete (canale atrioventricolare completo) in cui vi &
una valvola atrioventricolare comune associata ad un
difetto sia del setto interatriale che interventricolare.

L’ampia comunicazione tra le camere cardiache de-
termina uno shunt sinistro-destro con iperafflusso pol-
monare e, nelle forme complete, una rapida evoluzione
verso l’ipertensione polmonare. A tal punto si puo ave-
re un’inversione dello shunt che diventa destro-sinistro
con comparsa di cianosi sistemica. La valvola atrioven-
tricolare comune & spesso insufficiente.

Condizione Invalidita civile Capacita lavorativa Idoneita al lavoro Attivita fisica e sportiva Assicurabilita
attitudinale specifico (assicurazione
(invalidita INPS) privata)
Ottimale Non invalido Non invalido Mansioni anche gravose Anche agonistica Vita: si
Riduzione capacita Sanitaria: si
lavorativa < 33%
Buona Non invalido Non invalido Mansioni medie Ludico-addestrativa* Vita: si
Riduzione capacita Tipo A (Tab. I) Sanitaria: si
lavorativa < 33%
Mediocre Invalido Invalido Mansioni leggere Nessuna Con alto rischio
Riduzione capacita per attivita parti-
lavorativa 46-74% colarmente gravose
Scadente Invalido 74% Invalido Nessuna Nessuna Non assicurabile
Inabile 100% Inabile

* 1n casi selezionati.
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I difetti del setto atrioventricolare sono talora asso-
ciati ad altre cardiopatie (35%) come la tetralogia di
Fallot o possono far parte di sindromi cromosomiche
(frequente ¢ 1’associazione con la trisomia 21) o extra-
cardiache come gli isomerismi viscero-atriali (sindro-
me asplenica o polisplenica).

Correzione chirurgica. Deve essere eseguita precoce-
mente nelle forme complete per il rapido instaurarsi di
ipertensione polmonare e di sintomi di scompenso car-
diocircolatorio.

Il bendaggio dell’arteria polmonare viene oggi ese-
guito solo nei rari casi in cui vi & I’ipoplasia di una ca-
mera ventricolare (canale “sbilanciato”). In tutti gli al-
tri casi viene eseguita una correzione radicale median-
te I’applicazione per via transatriale di un patch sul di-
fetto interventricolare e sul DIA (patch unico o doppio
patch) e la ricostruzione di due valvole atrioventricola-
ri distinte e separate.

La mortalita operatoria ¢ per le forme parziali < 3%,
mentre nelle forme complete varia dal 3 al 10% e di-
pende dall’anatomia della valvola e dalle resistenze
polmonari.

Se la correzione ¢ stata precoce e 1’interruzione del-
lo shunt completa, si ha la normalizzazione nel tempo
della pressione polmonare.

Parte II. Risultati a medio-lungo termine

La sopravvivenza a distanza dei soggetti operati
delle forme parziali ¢ molto buona essendo sovrappo-
nibile agli operati per DIA nell’85-90% dei casi in cui
non si sviluppa una progressiva insufficienza della val-
vola atrioventricolare sinistra.

Negli operati di forme complete la sopravvivenza e
la qualita della vita possono dipendere dalla coesisten-
za della sindrome di Down, ma ¢ ad ogni modo > 90%
a 10 anni.

Sequele emodinamiche:

- shunt residuo nel 10% dei pazienti, ma significativo in
< 3%;

- insufficienza della valvola atrioventricolare sinistra
presente in forma lieve-moderata nella quasi totalita dei
casi ma puo aggravarsi nel tempo e richiedere un rein-
tervento di plastica o di sostituzione valvolare nel 15-
20% dei casi;

- persistenza di ipertensione polmonare soprattutto nei
soggetti con sindrome di Down operati dopo i primi 6
mesi di vita;

- ostruzione all’efflusso ventricolare sinistro.

Sequele aritmiche:

- aritmie sopraventricolari nel 15-20% dei casi con ta-
chiaritmie come flutter o fibrillazione atriale, che nel
5% dei casi si possono sviluppare a distanza di tempo;
- aritmie ventricolari nel 30% dei casi con un 15% di
forme complesse. La morte improvvisa ¢ rara in questi
pazienti;
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- blocco atrioventricolare completo che si sviluppa nel
20% dei pazienti anche a distanza di tempo per la par-
ticolare disposizione del tessuto di conduzione.

Parte III. Indagini raccomandate per la valutazione
clinico-funzionale

- Esame clinico completo.
- ECG.
- Rx-torace.
- Eco-Doppler: valutazione delle dimensioni e funzio-
ne del ventricolo destro e sinistro, della morfologia e
funzione delle valvole atrioventricolari, di eventuali
shunt residui, permette il calcolo indiretto della pres-
sione polmonare.
- Holter: ritmo, frequenza cardiaca, aritmie ipo-iperci-
netiche.
- Prova da sforzo: comportamento frequenza cardiaca,
risposta pressoria, aritmie, tolleranza allo sforzo e/o CF
con VO, max.

Puo essere utile cateterismo cardiaco per il calcolo
della pressione e delle resistenze polmonari e di even-
tuali shunt e/o insufficienze valvolari.

Parte IV. Criteri di valutazione del paziente

Generali.

- Tipo di cardiopatia: complessa.

- Tipo di intervento: anatomico.

- Sequele: frequenti, aritmiche o emodinamiche.

- Rischio di morte improvvisa: basso (< 2%).

- Insufficienza cardiaca: soggetti con difetto interven-
tricolare residuo, insufficienza valvolare atrioventrico-
lare sinistra con ipertensione polmonare.

- Qualita della vita: buona in oltre 1’85% dei casi.

- Reinterventi: 15-25%.

Particolari.

Condizione ottimale.

- Paziente asintomatico: I classe funzionale NYHA; in-
dice di abilita 1.

- Residui: assenti o minima insufficienza delle valvole
atrioventricolari.

- Dimensioni ventricolo destro e sinistro: normali.

- Funzione ventricolo destro e sinistro: normale.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF > 80%
degli standard di riferimento (VO, max = 30 ml/kg/min).
- Aritmie: assenti.

Condizione buona.

- Paziente asintomatico: I-II classe funzionale NYHA;
indice di abilita 1.

- Residui: lievi shunt residui; lievi insufficienze valvo-
lari atrioventricolari.

- Dimensioni ventricolo destro e sinistro: lievemente
aumentate.
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- Funzione ventricolo sinistro: normale.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 70-80%
degli standard di riferimento (VO, max 25-30
ml/kg/min).

- Aritmie: possibili (extrasistolia sopraventricolare e/o
ventricolare non ripetitiva).

Condizione mediocre.

- Paziente paucisintomatico: II classe funzionale
NYHA; indice di abilita 2.

- Residui: ipertensione polmonare (pressione sistolica
< 50 mmHg), insufficienza mitralica moderata; shunt
residuo moderato; ostruzione all’efflusso ventricolare
sinistro.

- Dimensioni ventricolo destro e sinistro: significativa-
mente aumentate.

- Funzione ventricolo destro o sinistro: ridotta.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 60-70%
degli standard di riferimento (VO, max 20-25
ml/kg/min).

- Aritmie: presenti (tachiaritmie sopraventricolari pa-
rossistiche, aritmie ventricolari ripetitive, blocco trifa-
scicolare).

Condizione scadente.

- Paziente sintomatico: III-IV classe funzionale
NYHA,; cianosi; indice di abilita 3-4.

- Residui: ipertensione polmonare (pressione sistolica
> 50 mmHg); insufficienza mitralica; difetto interven-
tricolare residuo; ostruzione efflusso destro o sinistro
importante.

- Dimensioni ventricolo destro e sinistro: molto au-
mentate.

- Funzione ventricolo destro o sinistro: ridotta.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF < 60%
degli standard di riferimento (VO, max < 20
ml/kg/min).

Tabella VI. Difetti del setto (canale) atrioventricolare.

- Aritmie: frequenti (tachiaritmie sopraventricolari pa-
rossistiche, fibrillazione atriale cronica, aritmie ventri-
colari ripetitive sostenute, presenza di pacemaker).

Per il giudizio di capacita lavorativa e idoneita e as-
sicurabilita vedi tabella VI.

MALATTIA DI EBSTEIN
Parte I. Informazioni di base

Definizione. E una rara cardiopatia che comprende un
ampio spettro di forme anatomiche con differente qua-
dro fisiopatologico, clinico e prognostico. Reperti pato-
gnomonici della malattia di Ebstein sono la displasia
dei lembi della valvola tricuspide accompagnata da
gradi variabili di dislocazione del lembo settale e/o po-
steriore nella cavita ventricolare. L’entita di questi due
fenomeni condiziona lo stato funzionale della valvola
tricuspide, I’entita dell’atrializzazione del ventricolo
destro e le dimensioni della porzione residua del ven-
tricolo che svolge un’effettiva funzione di pompa. Nel
50% dei casi ¢ presente uno shunt destro-sinistro a li-
vello atriale per la presenza di un forame ovale pervio
o di un vero DIA, con differenti gradi di cianosi. Il lem-
bo anteriore ¢ sempre displasico e pud attaccarsi con
corde tozze e corte alla parete dell’infundibolo, deter-
minando un’ostruzione dell’efflusso. Nel 25% dei casi
sono presenti vie accessorie atrioventricolari (Wolff-
Parkinson-White) manifeste o occulte. Non infrequen-
te soprattutto negli adulti una compromissione del ven-
tricolo sinistro.

Vi sono forme che si manifestano con lo scompenso
cardiaco gia in epoca fetale, e forme che sono ben sop-
portate fino all’eta avanzata. I sintomi pili comuni nei
soggetti adulti sono la ridotta tolleranza allo sforzo ed il
cardiopalmo, usualmente per fibrillazione atriale. La

Condizione Invalidita civile Capacita lavorativa Idoneita al lavoro Attivita fisica e sportiva Assicurabilita
attitudinale specifico (assicurazione
(invalidita INPS) privata)
Ottimale Non invalido Non invalido Mansioni anche gravose Agonistica* Vita: si
Riduzione capacita (solo sport di destrezza, Sanitaria: si
lavorativa < 33% Tab. 1I)
Buona Non invalido Non invalido Mansioni medie Ludico-addestrativa* Vita: si
Riduzione capacita Tipo A o Tipo B Sanitaria: si
lavorativa < 33% (Tab. I)
Mediocre Invalido Invalido Mansioni lievi Nessuna Con alto rischio
Riduzione capacita per attivita gravose
lavorativa 46-74%
Scadente Invalido 74% Invalido Nessuna Nessuna Non assicurabile
Inabile 100% Inabile

* in casi selezionati.
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comparsa di blocco atrioventricolare & rara, mentre rela-
tivamente elevato ¢ il rischio di embolia paradossa. Lo
scompenso cardiaco ¢ presente nell’eta neonatale nelle
forme con severa insufficienza della valvola tricuspide e
nell’eta adulta come evoluzione di un sovraccarico cro-
nico precipitato dall’instaurarsi di una tachiaritmia. La
morte improvvisa puod sopraggiungere ad ogni eta.

Correzione chirurgica. La correzione chirurgica me-
diante valvulo-anuloplastica o sostituzione della valvo-
la tricuspide con protesi associata a plicatio della parte
atrializzata del ventricolo destro si rende necessaria per
la comparsa di sintomi (progressivo deterioramento
della tolleranza allo sforzo, aumento della cardiomega-
lia, peggioramento della cianosi). Quando il lembo an-
teriore ¢ abbastanza mobile, perché non fissato alla pa-
rete da corde muscolarizzate, la ricostruzione (plastica)
della valvola ¢ potenzialmente piu agevole e deve esse-
re preferita alla sostituzione con protesi. In presenza di
una via accessoria atrioventricolare, essa deve essere
mappata ed eventualmente interrotta al momento del-
I’intervento o mediante ablazione con catetere a radio-
frequenza prima della chirurgia stessa. In presenza di
una fisiopatologia univentricolare, per inadeguatezza
del ventricolo destro, una connessione cavo-polmonare
puo rappresentare un’alternativa chirurgica.

Parte II. Risultati a medio-lungo termine

La sopravvivenza naturale dipende dalla severita
anatomica e clinica della malattia di Ebstein.

I soggetti sopravvissuti all’eta infantile presentano
una mortalita cumulativa nell’arco dell’eta giovanile
del 15% e sono noti casi di sopravvivenza naturale ol-
tre la quinta decade.

La sopravvivenza post-chirurgica a medio termine ¢
del 25% con un’incidenza del 3-5% di reinterventi a di-
stanza per degenerazione di bioprotesi o trombosi di
valvola meccanica. Non ¢ trascurabile nei pazienti ope-
rati la possibilita di comparsa tardiva di blocco atrio-
ventricolare completo.

Parte III. Indagini raccomandate per la valutazione
clinico-funzionale

- Esame clinico completo: definizione dello stato di
scompenso emodinamico e del grado di cianosi.

- ECG: con particolare riferimento all’identificazione
di eventuali vie accessorie (Wolff-Parkinson-White).

- Rx-torace: valutazione del rapporto cardiotoracico
(<0.650=0.65)

- Eco-Doppler: valutazione morfo-funzionale delle ca-
vita destre, della valvola tricuspide e di eventuale inte-
ressamento del ventricolo sinistro; valutazione della
presenza ed entita di una comunicazione settale inter-
atriale; identificazione di anomalie associate.
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Possono essere utili: esame ossimetrico, esame
ECG dinamico, prova da sforzo, esame elettrofisiologi-
co.

Parte IV. Criteri di valutazione del paziente

Generali.

- Tipo di cardiopatia: complessa.

- Tipo di intervento: anatomico (talora palliativo).

- Sequele: insufficienza valvolare residua, aritmie, dis-
funzione ventricolare destra.

- Rischio di morte improvvisa: ¢ possibile nel 20% dei
casi (principale fattore predittivo di rischio: cardiome-
galia con rapporto toracico = (0.65).

- Qualita della vita: puo essere buona (I-II classe fun-
zionale NYHA) anche senza intervento chirurgico. In-
cidenza di tachicardia parossistica sopraventricolare
nel 20% dei casi. Buona, dopo I’intervento, nei pazien-
ti in I-II classe (10% rischio di morte improvvisa post-
operatoria a 2-3 anni).

- Reinterventi: incidenza del 3-5% nei casi di sostitu-
zione della valvola tricuspide.

Particolari.

Condizione ottimale e/o buona.

- Paziente asintomatico: I classe funzionale NYHA; in-
dice di abilita 1; non cianosi a riposo; assenza di car-
diopalmo.

- Funzione ventricolo destro: buono sviluppo e funzio-
nalita della porzione ventricolare eiettiva.

- Funzione ventricolo sinistro: normale.

- Valvola tricuspide: insufficienza lieve-moderata.

- Aritmie: non aritmie spontanee.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF > 70-
80% degli standard di riferimento (VO, max 25-30
ml/kg/min).

- Anomalie associate: assenti; pervieta del forame ova-
le.

Condizione mediocre.

- Paziente paucisintomatico: a riposo II classe funzio-
nale NYHA; indice di abilita 2; subcianosi o cianosi a
riposo.

- Funzione ventricolo destro: moderata atrializzazione
del ventricolo destro.

- Funzione ventricolo sinistro: segni di interessamento
(disfunzione) del ventricolo sinistro.

- Valvola tricuspide: insufficienza di grado medio-seve-
ro.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 60-70%
degli standard di riferimento (VO, max 20-25
ml/kg/min).

- Aritmie: episodi di tachicardia sopraventricolare o di
fibrillazione atriale parossistica.

- Anomalie associate: DIA; ostacolo all’efflusso destro;
vie accessorie atrioventricolari (Wolff-Parkinson-Whi-
te).
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Condizione scadente.
- Paziente sintomatico: III-IV classe funzionale
NYHA; indice di abilita 3-4; cianosi marcata.
- Funzione ventricolo destro: severa dilatazione e ridu-
zione della dinamica.
- Funzione ventricolo sinistro: disfunzione della dina-
mica regionale.
- Valvola tricuspide: insufficienza di grado severo con
atrio destro assai dilatato (Rx: rapporto cardiotoracico
> 0.65).
- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF < 60% de-
gli standard di riferimento (VO, max < 20 ml/kg/min).
- Aritmie: fibrillazione atriale cronica; aritmie ventrico-
lari ripetitive (rischio elevato di morte improvvisa).
- Anomalie associate: DIA; stenosi all’efflusso destro;
anomalie della valvola mitrale; vie accessorie atrioven-
tricolari (Wolff-Parkinson-White).

Per il giudizio di capacita lavorativa e idoneita e as-
sicurabilita vedi tabella VII.

STENOSI POLMONARE
Parte I. Informazioni di base

Definizione. E una cardiopatia caratterizzata da un’o-
struzione all’efflusso ventricolare destro che puo esse-
re localizzata a livello sottovalvolare (infundibolare),
valvolare o sopravalvolare. La forma piu frequente ¢
quella valvolare dovuta nella gran parte dei casi ad una
fusione delle commissure, mentre nel 15% dei casi la
valvola ¢ displasica, come spesso accade nei pazienti
con sindrome di Noonan.

La forma sottovalvolare & di tipo muscolare e quasi
sempre associata ad altre lesioni soprattutto ad un di-
fetto interventricolare. La forma sopravalvolare fa
spesso parte di quadri sindromici come la sindrome di
Williams.

Lo sviluppo dell’ipertrofia destra ed il quadro clini-
co dipendono dall’entita dell’ostruzione.

Tabella VII. Malattia di Ebstein.

Correzione chirurgica o valvuloplastica percutanea.
La stenosi polmonare valvolare con gradiente massimo
> 40 mmHg all’eco-Doppler ha indicazione alla corre-
zione mediante valvuloplastica percutanea con catetere
o palloncino. La percentuale di procedure efficaci ¢
> 90% con una mortalita < 1%.

Siricorre alla valvulotomia chirurgica: in caso di in-
successo della valvuloplastica percutanea, nelle forme
con ipoplasia anulo-valvolare con grave displasia della
valvola o nei casi di stenosi sopravalvolare. Nelle for-
me sottovalvolari ¢ necessaria la resezione chirurgica
del tessuto muscolare infundibolare ipertrofico e, piu
raramente, I’ampliamento con patch dell’efflusso ven-
tricolare destro.

La mortalita operatoria ¢ anche in questi casi molto
bassa (< 1%) se si escludono le forme critiche neonata-
li con ventricolo destro ipoplasico.

Parte II. Risultati a medio-lungo termine

La sopravvivenza a distanza dei soggetti corretti
precocemente ¢ molto buona avvicinandosi a quella dei
soggetti normali e superando il 98% a 10 anni.

La qualita della vita ¢ buona nel 95% dei casi ed al-
cuni soggetti selezionati senza sequele emodinamiche
significative possono svolgere attivita sportiva anche
agonistica.

Sequele emodinamiche:

- insufficienza polmonare;
- ipertrofia/dilatazione ventricolare destra residua;
- stenosi polmonare.

Sequele aritmiche:

- aritmie sopraventricolari sono presenti in circa il 10%
degli operati ma solo nel 3% si tratta di tachiaritmie
complesse mentre nella maggior parte sono battiti ecto-
pici isolati;

- aritmie ventricolari complesse, legate all’eventuale
ventricolotomia, sono rare.

Condizione Invalidita civile Capacita lavorativa Idoneita al lavoro Attivita fisica e sportiva Assicurabilita
attitudinale specifico (assicurazione
(invalidita INPS) privata)
Buona Non invalido Non invalido Mansioni medie Ludico-addestrativa*  Vita e sanitaria: si
(ottimale) Riduzione capacita solo Tipo B (Tab. I) con sovrappremio
lavorativa < 33%
Mediocre Invalido Invalido Mansioni leggere Nessuna Rischio elevato
Riduzione capacita (in particolare in
lavorativa 16-74% caso di attivita
medio-gravose)
Scadente Invalido 74% Invalido Nessuna Nessuna Non assicurabile
Inabile 100% Inabile

* in casi selezionati.
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Parte I1I. Indagini raccomandate per la valutazione
clinico-funzionale

- Esame clinico completo.
- ECG: frequente ritardo della conduzione intraventri-
colare destra.
- Rx-torace.
- Eco-Doppler: valutazione delle dimensioni e funzio-
ne del ventricolo destro, pressione endoventricolare de-
stra, calcolo del gradiente polmonare residuo e dell’en-
tita dell’insufficienza valvolare polmonare.
- Holter: ritmo, frequenza cardiaca, aritmie.
- Prova da sforzo: comportamento frequenza cardiaca,
risposta pressoria, aritmie, tolleranza allo sforzo e/o CF
con VO, max.

Possono essere utili: scintigrafia polmonare, catete-
rismo cardiaco.

Parte IV. Criteri di valutazione del paziente

Generali.

- Tipo di cardiopatia: semplice.

- Tipo di intervento: anatomico.

- Sequele: rare, aritmiche o piu frequentemente emodi-
namiche.

- Rischio di morte improvvisa: eccezionale.

- Insufficienza cardiaca: soggetti con ventricolo destro
dilatato o ipoplasico (forme a manifestazione neonata-
le); insufficienza polmonare importante.

- Qualita della vita: buona/ottima in oltre il 95% dei casi.
- Reinterventi: 2-5%.

Particolari.

Condizione ottimale.

- Paziente asintomatico: I classe funzionale NYHA; in-
dice di abilita 1.

- Residui: assenti (insufficienza polmonare lieve o gra-
diente massimo < 20 mmHg).

- Dimensioni ventricolo destro e sinistro: normali.

- Funzione ventricolo destro: normale.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF > 80%
degli standard di riferimento (VO, = 30 ml/kg/min).

- Aritmie: assenti.

Condizione buona.

- Paziente asintomatico: I-II classe funzionale NYHA;
indice di abilita 1.

- Residui: gradiente massimo residuo transvalvolare
< 40 mmHg; insufficienza polmonare lieve-moderata.
- Dimensioni ventricolo destro: lievemente ingrandite;
lieve ipertrofia residua.

- Funzione ventricolo destro: normale.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 70-80%
degli standard di riferimento (VO, max 25-30
ml/kg/min).

- Aritmie: possibili (extrasistoli sopraventricolari e/o
ventricolari isolate).
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Condizione mediocre.

- Paziente paucisintomatico: II classe funzionale
NYHA; indice di abilita 2.

- Residui: stenosi polmonare (gradiente massimo < 60
mmHg) e/o insufficienza polmonare moderata-severa;
insufficienza tricuspidale moderata.

- Dimensioni ventricolo destro: aumentate, pareti iper-
trofiche.

- Funzione ventricolo destro: ridotta.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 60-70%
degli standard di riferimento (VO, max 20-25
ml/kg/min).

- Aritmie: possibili (aritmie ventricolari o sopraventri-
colari ripetitive).

Condizione scadente (paziente a rischio).
- Paziente sintomatico: dispnea da piccoli sforzi; scom-
penso; cianosi II-111 classe funzionale NYHA; indice di
abilita 3-4.
- Residui: insufficienza polmonare e/o tricuspidale e/o
ostruzione efflusso destro importanti.
- Dimensioni ventricolo destro: molto aumentate con
ipertrofia. Ingrandimento atrio destro.
- Funzione ventricolo destro: ridotta.
- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF < 60%
degli standard di riferimento < 50% del normale (VO,
max < 20 ml/kg/min).
- Aritmie: frequenti (tachiaritmie sopraventricolari pa-
rossistiche, fibrillazione atriale cronica, aritmie ventri-
colari ripetitive sostenute).

Per il giudizio di capacita lavorativa e idoneita e as-
sicurabilita vedi tabella VIII.

STENOSI AORTICA CONGENITA
Parte I. Informazioni di base

Definizione. E un insieme di anomalie che isolatamen-
te o in associazione comportano un’ostruzione all’ef-
flusso ventricolare sinistro. L’ ostruzione pud essere a
livello valvolare, sottovalvolare e sopravalvolare. La
stenosi valvolare usualmente dipende da una valvola
aortica bicuspide e in alcuni casi I’ ostruzione puod esse-
re aggravata dalla concomitante ipoplasia dell’anello
valvolare. Le forme sopravalvolari sono localizzate
usualmente appena al di sopra del bulbo aortico, a vol-
te possono coinvolgere 1’origine delle coronarie e piu
raramente possono essere associate a stenosi dei rami
polmonari (sindrome di Williams).

Le stenosi sottovalvolari possono essere circoscrit-
te, a diaframma, oppure estese a tutto 1’efflusso ventri-
colare.

Correzione chirurgica. Stenosi sottovalvolare aorti-
ca. E corretta con escissione del tessuto stenosante, as-
sociata a miectomia settale. Le forme estese (stenosi a
tunnel) potrebbero richiedere 1’ampliamento della re-
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Tabella VIII. Stenosi polmonare.

Condizione Invalidita civile Capacita lavorativa Idoneita al lavoro Attivita fisica e sportiva Assicurabilita
attitudinale specifico (assicurazione
(invalidita INPS) privata)
Ottimale Non invalido Non invalido Mansioni anche gravose Anche agonistica* Vita: si
Riduzione capacita Sanitaria: si
lavorativa < 33%
Buona Non invalido Non invalido Mansioni medie Ludico-addestrativa Vita e sanitaria: si
Riduzione capacita Tipo A** (Tab. I) con sovrappremio
lavorativa < 33%
Mediocre Invalido Invalido Mansioni leggere Nessuna Con alto rischio
Riduzione capacita per attivita
lavorativa 46-74% medio-gravose
Scadente Invalido 74% Invalido Nessuna Nessuna Non assicurabile
Inabile 100% Inabile

* esclusi gli sport di potenza; ** in casi selezionati.

gione settale con un patch esteso a volte anche all’anu-
lus aortico (intervento di Konno).

Stenosi sopravalvolare. E usualmente corretta con
escissione dell’eventuale diaframma stenosante asso-
ciata ad ampliamento della regione stenotica con patch.

Stenosi valvolari. 1l trattamento delle forme valvolari ¢
strettamente dipendente dall’eta e dalle caratteristiche
della valvola (coesistenza di ipoplasia anulare, presen-
za di calcificazioni delle cuspidi). Nel bambino il trat-
tamento di scelta ¢ rappresentato dalla commissuroto-
mia chirurgica o pit frequentemente percutanea con ca-
tetere a palloncino. La commissurotomia permette di
alleviare il grado di ostruzione all’efflusso ma molto
frequentemente comporta la comparsa di insufficienza
valvolare. La sostituzione valvolare rappresenta I’ inter-
vento di scelta: nel soggetto adulto; dopo una pregres-
sa commissurotomia oppure quando coesista un’ipo-
plasia anulare, o vi siano cuspidi calcifiche. La sostitu-
zione puo venire eseguita con diversi tipi di protesi e a
volte puo richiedere I’ampliamento della regione anu-
lare.

Intervento alternativo alla sostituzione con protesi ¢
I’intervento di Ross.

Parte II. Risultati a medio-lungo termine

La sopravvivenza media dopo correzione della ste-
nosi aortica ¢ buona.

La qualita soggettiva della vita ¢ buona in piu del
90% dei casi.

Sequele emodinamiche:
- circa il 20% dei pazienti con stenosi sottovalvolare puo
presentare recidive a distanza della correzione, e circa
un terzo dei casi residuare un’insufficienza aortica;
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- dopo commissurotomia valvolare si pud avere sia la
comparsa di recidiva della stenosi valvolare sia piu fre-
quentemente di insufficienza valvolare. La liberta da
reinterventi dopo commissurotomia a 20 anni ¢ di circa
il 55%;
- comparsa di stenosi e/o insufficienza valvolare si pud
osservare anche dopo sostituzione valvolare in particola-
re se fatta con protesi non meccaniche. Circa il 30% dei
pazienti operati con homograft richiede un reintervento a
distanza di 15 anni dalla sostituzione valvolare;
- sviluppo di un aneurisma dell’aorta ascendente so-
prattutto in presenza di valvola aortica bicuspide.
Sequele aritmiche:
- aritmie ipercinetiche ventricolari sono relativamente
rare e soprattutto limitate ai pazienti con residuo impe-
gno emodinamico;
- disturbi della conduzione: blocco di branca sinistro e
piu raramente blocco atrioventricolare, sono anch’essi
di raro riscontro e per lo piu limitati a quei pazienti in
cui ¢ stato eseguito un importante ampliamento dell’ef-
flusso ventricolare sinistro.
Sequele ematologiche:
- in presenza di protesi meccaniche la terapia anticoa-
gulante cronica espone sia ad un rischio emorragico
(stimabile del 3-5% annuo), sia ad un rischio embolico
(stimabile dell’ 1-2% annuo).

Parte III. Indagini raccomandate per la valutazione
clinico-funzionale

- Esame clinico completo.

- ECG.

- Rx-torace.

- Eco-Doppler: con particolare attenzione alla valuta-
zione di gradienti residui, insufficienza valvolare aorti-
ca, insufficienza polmonare (dopo intervento di Ross),
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funzione della protesi meccanica, funzione ventricola-
re, spessori parietali, dimensioni dell’aorta ascendente.
- Holter: ricerca di aritmie ipercinetiche e disturbi del-
la conduzione, valutazione della ripolarizzazione.
- Prova da sforzo: comportamento frequenza cardiaca e
pressione arteriosa, tolleranza all’esercizio e/o CF con
VO, max, comparsa di aritmie /o anomalie della ripo-
larizzazione, eventuale determinazione del gradiente
transvalvolare da sforzo (eco-stress).
- Attivita protrombinica: nei pazienti in trattamento an-
ticoagulante orale.

Possono essere utili: eco transesofageo, cateterismo
cardiaco, risonanza magnetica nucleare.

Parte IV. Criteri di valutazione del paziente
N.B. Si applicano anche in pazienti in storia naturale.

Generali.

- Tipo di cardiopatia: semplice.

- Tipo di intervento: anatomico.

- Sequele: frequenti se con esiti di commissurotomia o
di sostituzione valvolare con protesi diverse dalle mec-
caniche.

- Rischio di morte improvvisa: 0.4%/anno.

- Insufficienza cardiaca: rara.

Particolari.

Condizione ottimale.

- Paziente asintomatico: I classe funzionale NYHA, in-
dice di abilita 1.

- Residui: assenti (gradiente medio al Doppler < 20
mmHg); assenza di insufficienza aortica e di dilatazio-
ne aortica.

- Funzione ventricolo sinistro: normale, lieve ipertrofia
ventricolare.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF > 80%
degli standard di riferimento (VO, max = 30 ml/kg/min).
- Aritmie: assenti.

Condizione buona.

- Paziente asintomatico: I-II classe funzionale NYHA;
indice di abilita 1.

- Residui: necessaria anticoagulazione (se protesi); lie-
ve insufficienza aortica; gradiente medio sulla via di ef-
flusso < 30 mmHg.

- Funzione ventricolo sinistro: normale; ipertrofia pa-
rietale lieve; lieve dilatazione del ventricolo sinistro.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 70-80%
degli standard di riferimento (VO, max 25-30
ml/kg/min); non aritmie; lievi segni di sovraccarico
ventricolare.

- Aritmie: assenti (blocco di branca sinistro isolato).

Condizione mediocre.
- Paucisintomatico: II classe funzionale NYHA; indice
di abilita 2.
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- Residui: insufficienza aortica significativa (grado 3 su
4); gradiente medio 30-50 mmHg; severa ipertrofia
ventricolare sinistra; pregressi episodi embolici o
emorragici senza esiti; dilatazione dell’aorta ascenden-
te.

- Funzione ventricolo sinistro: lievemente ridotta (fra-
zione di eiezione 40-50%); dilatazione ventricolare con
ipertrofia parietale.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 60-70%
degli standard di riferimento (VO, max = 20-25
ml/kg/min); aritmie ventricolari da sforzo; segni di so-
vraccarico ventricolare sinistro.

- Aritmie: extrasistoli ventricolari; tachicardie ventrico-
lari non sostenute; blocco atrioventricolare stimolato
(pacemaker).

Condizione scadente.
- Sintomi: III-IV classe funzionale NYHA; indice di
abilita 3-4.
- Residui: insufficienza aortica importante (grado 4 su
4) elo gradiente medio residuo > 50 mmHg; insuffi-
cienza ventricolare sinistra; dilatazione dell’aorta
ascendente (> 50 mm); esiti di eventi emorragici o em-
bolici.
- Funzione ventricolo sinistro: ridotta (frazione di eie-
zione < 40%).
- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF < 60%
degli standard di riferimento (VO, max < 20
ml/kg/min); aritmie ventricolari da sforzo; segni di so-
vraccarico ventricolare sinistro.
- Aritmie: tachicardie ventricolari sostenute; blocco
atrioventricolare stimolato.

Per il giudizio di capacita lavorativa e idoneita e as-
sicurabilita vedi tabella IX.

COARTAZIONE DELL’ISTMO AORTICO
Parte I. Informazioni di base

Definizione. Stenosi localizzata a livello dell’istmo
aortico. La stenosi puo essere circoscritta all’istmo aor-
tico oppure avere le caratteristiche dell’ipoplasia tubu-
lare.

Pud accompagnarsi a volte a ipoplasia dell’arco, in
particolare nei soggetti con esordio della sintomatolo-
gia in epoca neonatale. Nel 30-50% dei casi con ri-
scontro in eta pediatrica ¢ associata ad altre anomalie,
principalmente al difetto interventricolare.

Nel 25-50% dei casi coesiste bicuspidia aortica.

Correzione chirurgica. La coartazione puo essere trat-
tata in vari modi, o con I’angioplastica percutanea (es-
senzialmente limitata ai casi di ricoartazione e ai pa-
zienti con forme primitive che abbiano definiti requisi-
sti anatomici), oppure piu frequentemente con 1’inter-
vento chirurgico. Esistono varie tecniche chirurgiche:
resezione del tratto coartato e anastomosi termino-ter-
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Tabella IX. Stenosi aortica congenita.

Condizione Invalidita civile Capacita lavorativa Idoneita al lavoro Attivita fisica e sportiva Assicurabilita
attitudinale specifico (assicurazione
(invalidita INPS) privata)
Ottimale Non invalido Non invalido Mansioni anche gravose Anche agonistica* Vita: si
Riduzione capacita (esclusi sport di potenza, Sanitaria: si
lavorativa < 33% Tab. II)
Buona Non invalido Non invalido Mansioni medie Ludico-addestrativa Vita e sanitaria: si
Riduzione capacita Tipo A con sovrappremio
lavorativa < 33% Tipo B per i portatori di
protesi (Tab. I)
Mediocre Invalido Invalido Mansioni leggere Nessuna Con alto rischio
Riduzione capacita per attivita gravose
lavorativa 46-74%
Scadente Invalido 74% Invalido Nessuna Nessuna Non assicurabile
Inabile 100% Inabile

* nelle forme valvolari, in assenza di protesi; alle forme sottovalvolari e sopravalvolari non & concessa attivita agonistica.

minale, ampliamento con patch di materiale sintetico,
ampliamento utilizzando la succlavia omolaterale al-
I’arco aortico, che viene sezionata poco dopo I’origine
e ribaltata verso il basso (intervento di flap della suc-
clavia), resezione del tratto coartato e interposizione di
un tubo di materiale sintetico.

Parte II. Risultati a medio-lungo termine

La sopravvivenza a 25 anni ¢ rispettivamente
dell’83 e 75% a seconda che I'intervento sia stato ese-
guito prima o dopo i 20 anni di eta.

11 92% dei pazienti ¢ asintomatico e ha una buona
qualita di vita.

Sequele emodinamiche:

- il 15-20% dei pazienti presenta una ricoartazione aor-
tica. Tale evenienza ¢ piu frequente nel gruppo di sog-
getti operati nei primi anni di vita;

- i1 20-30% dei pazienti sviluppa un’ipertensione arte-
riosa stabile, e questa ¢ tanto piu frequente quanto piu
tardiva ¢ stata la correzione chirurgica. L’ipertensione
arteriosa puo essere anche conseguenza di un allarga-
mento inadeguato del tratto coartato, e tale evenienza
va sempre esclusa.

Dilatazione progressiva dell’aorta ascendente.

Sviluppo di aneurismi a livello del tratto decoartato.
Tale evenienza ¢ piu frequente nei soggetti operati con
patch di allargamento o nelle forme native sottoposte
ad angioplastica percutanea.

Come conseguenza di intervento di flap della suc-
clavia, pud comparire una sindrome di furto della suc-
clavia e/o insufficienza arteriosa dell’arto superiore
omolaterale.

Sviluppo di valvulopatia aortica in presenza di val-
vola bicuspide.
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Sequele neurologiche relativamente rare:
- paraplegia conseguente a danno midollare intraopera-
torio;
- disfonia per danno al ricorrente;
- sindrome di Claude-Bernard-Horner per danno al
simpatico.

Parte III. Indagini raccomandate per la valutazione
clinico-funzionale

- Esame clinico completo che comprenda determina-
zione pressione arti superiori e inferiori.
- ECG.
- Eco-Doppler: con particolare riguardo alla ricerca di
eventuale ricoartazione; gradienti massimi transistmici
solo sistolici < 30 mmHg, sono frequenti anche dopo
correzione ottimale come conseguenza della rigidita
della parete aortica; valutazione della valvola aortica,
degli spessori e dimensioni ventricolo sinistro; valuta-
zione delle dimensioni dell’aorta ascendente.
- Prova da sforzo: valutazione capacita lavorativa e/o
CF con VO, max; sviluppo di ipertensione arteriosa e di
gradienti pressori tra arti superiori e inferiori immedia-
tamente al termine dello sforzo; gradienti > 30 mmHg
sono indicativi di una ricoartazione; comparsa di arit-
mie da lavoro.

Possono essere utili: eco transesofageo, risonanza
magnetica nucleare e cateterismo cardiaco.

Parte IV. Criteri di valutazione del paziente
Generali.

- Tipo di cardiopatia: semplice.
- Tipo di intervento: radicale.
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- Sequele: probabili soprattutto se intervento tardivo.
- Rischio di morte improvvisa: basso.
- Insufficienza cardiaca: rara.

Particolari.

Condizione ottimale (comprende anche pazienti con
coartazione aortica lieve in storia naturale).

- Paziente asintomatico: I classe funzionale NYHA; in-
dice di abilita 1.

- Sequele: assenti.

- Funzione ventricolo sinistro: normale

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF > 80%
degli standard di normalita (VO, max = 30 ml/kg/min);
non gradienti (arti superiori-arti inferiori) significativi
da lavoro (< 20 mmHg); normale incremento della
pressione arteriosa.

Condizione buona.

- Paziente asintomatico: I-II classe funzionale NYHA;
indice di abilita 1.

- Sequele: ipertensione arteriosa ben controllata dalla
terapia medica; sequele neurologiche minori.

- Funzione ventricolo sinistro: normale; lieve ipertrofia
parietale del ventricolo sinistro.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 70-80%
degli standard di normalita (VO, max 25-30
ml/kg/min); gradienti da lavoro (arti superiori-arti infe-
riori) < 30 mmHg; pressione arteriosa nei limiti massi-
mi della norma.

Condizione mediocre.

- Paziente paucisintomatico: II classe funzionale
NYHA; indice di abilita 2.

- Sequele: ricoartazione aortica di grado moderato, val-
vulopatia aortica (gradiente medio > 30, < 50 mmHg,
insufficienza 2-3 su 4); ipertensione arteriosa non ben
controllata dalla terapia medica; aneurisma aortico in

Tabella X. Coartazione dell’istmo aortico.

sede istmica; dilatazione dell’aorta ascendente (< 50
mm).

- Funzione ventricolo sinistro: normale; ipertrofia pa-
rietale del ventricolo sinistro.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 60-70%
degli standard di normalita (VO, max 20-25 ml/kg/min);
gradiente pressorio (arti superiori-arti inferiori) > 30
mmHg; pressione arteriosa da sforzo > 200 mmHg.

Condizione scadente.

- Sintomi: III-IV classe funzionale NYHA; indice di

abilita 3-4.

- Sequele: presenti (vedi sopra); eventuale danno neu-

rologico importante; dilatazione dell’aorta ascendente

(> 50 mm).

- Funzione ventricolo sinistro: ridotta (frazione di eie-

zione < 30%); ipertrofia parietale importante.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF < 60%

degli standard di normalita (VO, max < 20 ml/kg/min);

gradiente pressorio (arti superiori-arti inferiori) > 30

mmHg, pressione arteriosa da sforzo > 200 mmHg.
Per il giudizio di capacita lavorativa e idoneita e as-

sicurabilita vedi tabella X.

TETRALOGIA DI FALLOT E ATRESIA POLMONARE
CON DIFETTO INTERVENTRICOLARE

Parte I. Informazioni di base

Definizione. E una cardiopatia cianogena, caratterizza-
ta da: ostruzione (stenosi) della via di efflusso del ven-
tricolo destro; ampio difetto interventricolare sottoaor-
tico; radice aortica “a cavaliere” del setto interventrico-
lare; ipertrofia ventricolare destra. L’ espressione estre-
ma della cardiopatia & I’atresia polmonare con difetto
interventricolare.

Condizione Invalidita civile Capacita lavorativa Idoneita al lavoro Attivita fisica e sportiva Assicurabilita
attitudinale specifico (assicurazione
(invalidita INPS) privata)
Ottimale Non invalido Non invalido Mansioni gravose Anche agonistica* Vita: si
Riduzione capacita (esclusi sport di potenzae a  Sanitaria: si
lavorativa < 33% rischio di collisione, Tab. II)
Buona Non invalido Non invalido Mansioni medie Ludico-addestrativa Vita: si
Riduzione capacita Tipo A (Tab. I) Sanitaria: si
lavorativa < 33%
Mediocre Invalido Invalido Mansioni leggere Nessuna Con alto rischio
Riduzione capacita per attivita gravose
lavorativa 46-74%
Scadente Invalido 74% Invalido Nessuna Nessuna Non assicurabile
Inabile 100% Inabile

* in casi selezionati.
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Larco aortico ¢ destroposto nel 25% dei casi.

In almeno il 10% dei casi ¢ presente un’alterazione
genetica con microdelezione del cromosoma 22 e ca-
ratteristico aspetto fenotipico (sindrome Catch 22).

Correzione. La correzione radicale puo essere prima-
ria, o puo essere preceduta da interventi palliativi.

Intervento palliativo (shunt di Blalock-Taussing, di
Waterston, di Potts, ecc.) nella prima infanzia.

Intervento correttivo nell’infanzia o anche successi-
vamente, nell’adolescenza o in eta adulta.

L’intervento correttivo, che tuttora nei casi favore-
voli si compie nel primo anno, consiste in una chiusura
del difetto interventricolare con patch, miectomia del-
I’infundibolo ventricolare destro e applicazione di patch,
per lo piu transanulare, di allargamento della via di ef-
flusso del ventricolo destro (con conseguente perdita
pressoché obbligatoria della continenza valvolare).

Nei casi con atresia polmonare e arterie centrali di
buon calibro, la via di efflusso polmonare ¢ ricostruita
con condotto valvolato di tipo biologico (homograft e/o
eterograft) o sintetico.

Vi sono forme di atresia polmonare e difetto inter-
ventricolare che fanno parte di cardiopatie piu com-
plesse quali la trasposizione dei grandi vasi ed il ven-
tricolo destro a doppia uscita.

Parte II. Risultati a medio-lungo termine

La sopravvivenza nella tipica tetralogia di Fallot ¢
90% a 20 anni e 85% a 30 anni.

Nei soggetti operati per atresia polmonare la so-
pravvivenza ¢ 75% a 10 anni e 60% a 20 anni.

La qualita di vita ¢ in generale buona, in I-II classe
funzionale NYHA. Sono tuttavia possibili residui e se-
quele.

Sequele emodinamiche:

- difetto interventricolare residuo;

- gradiente significativo o evolutivo sulla via polmona-
re; in particolare piu del 50% dei condotti valvolati svi-
luppano stenosi importanti nell’arco di 10 anni;

- insufficienza valvolare polmonare talora importante;
- insufficienza tricuspidale;

- dilatazione, disfunzione e scompenso ventricolare de-
stro;

- insufficienza aortica tardiva;

- endocardite infettiva.

Sequele aritmiche:

- aritmie di vario tipo sono riportate nel 20-45% degli
operati e consistono in extrasistoli ventricolari (classe
Lown > 2); episodi di tachicardia ventricolare sostenu-
ta o non sostenuta; tachiaritmie atriali;

- morte improvvisa per aritmie ventricolari durante il fol-
low-up ¢ riportata nell’ 1-5% di tutti i pazienti operati;

- il rischio aritmico € maggiore nei pazienti operati tar-
divamente, oltre I’eta infantile e/o con sequele emodi-
namiche importanti e disfunzione ventricolare destra.
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Parte III. Indagini raccomandate per la valutazione
clinico-funzionale

- Esame clinico completo.

- ECG: determinazione della durata di QRS e della di-
spersione del QT.

- Rx-torace: rapporto cardiotoracico.

- Eco-Doppler: con particolare attenzione a stenosi/in-
sufficienze polmonari; difetto interventricolare resi-
duo: funzione del ventricolo destro e ventricolo sini-
stro; insufficienza aortica (pud essere necessario eco
transesofageo).

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF degli
standard di normalita con VO, max; risposta pressoria;
eventuali aritmie da lavoro.

- ECG dinamico.

Possono essere utili: prove funzionali respiratorie,
angioscintigrafia basale e da sforzo, scintigrafia polmo-
nare, risonanza magnetica nucleare (albero arterioso
polmonare), cateterismo cardiaco, studio elettrofisiolo-
gico.

Parte IV. Criteri di valutazione del paziente

Generali.

- Tipo di cardiopatia: complessa.

- Tipo di intervento: anatomico, talora complesso.

- Sequele probabili: emodinamiche, aritmiche (tardi-
ve).

- Rischio di morte improvvisa: 1-5%.

- Qualita di vita: buona/ottima nell’80%.

- Reinterventi: Fallot 10-15%; atresie polmonari 15-
25% (> 50% in presenza di condotto).

Particolari.

Condizione ottimale.

- Paziente asintomatico: I classe funzionale NYHA; in-
dice di abilita 1.

- Residui: lieve insufficienza polmonare; lieve dilata-
zione del ventricolo destro.

- Funzione ventricolo destro: normale.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF > 80%
degli standard di riferimento (VO, max = 30
ml/kg/min); normale incremento della frequenza car-
diaca e pressione arteriosa.

- Aritmie: assenti.

Condizione buona.

- Paziente asintomatico: I-II classe funzionale NYHA;
indice di abilita 1.

- Residui: insufficienza polmonare lieve-moderata;
ventricolo destro moderatamente dilatato; insufficienza
tricuspidale lieve.

- Funzione ventricolo destro: nei limiti normali.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 70-80%
degli standard di riferimento (VO, max 25-30
ml/kg/min); non aritmie da sforzo.
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- Aritmie: extrasistolia ventricolare o sopraventricolare
isolata; aritmie ventricolari ripetitive controllate dalla
terapia medica e/o dall’ablazione con radiofrequenza.

Condizione mediocre.

- Paziente paucisintomatico: II classe funzionale
NYHA; indice di abilita 2.

- Residui: gradiente transpolmonare lieve-moderato e/o
insufficienza polmonare moderata-severa; eventuale
piccolo shunt interventricolare.

- Funzione ventricolo destro: moderatamente ridotta
con ventricolo destro significativamente dilatato; insuf-
ficienza tricuspidale moderata.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 60-70%
degli standard di riferimento (VO, max 20-25
ml/kg/min). Insufficienza cronotropa (ridotto incre-
mento massimale della frequenza cardiaca); comparsa
di aritmie ventricolari e/o sopraventricolari ripetitive.

- Aritmie: extrasistoli ventricolari (Lown > 2); episodi
di tachicardia ventricolare non sostenuta o sostenuta;
episodi di tachicardia sopraventricolare.

- ECG: durata QRS > 180 ms e dispersione del QT > 80
ms.

Condizione scadente (paziente a rischio).

- Paziente sintomatico: III-IV classe funzionale
NYHA; indice di abilita 3-4; palpitazioni; episodi sin-
copali.

- Residui: gradiente transpolmonare importante e/o in-
sufficienza polmonare severa; eventuale shunt residuo
importante.

- Funzione ventricolo destro: ridotta con dilatazione se-
vera della cavita ventricolare; insufficienza tricuspidale
severa; eventuale disfunzione del ventricolo sinistro.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF < 60%
degli standard di riferimento (VO, max < 20 ml/kg/min);
aritmie ripetitive da sforzo.

- Aritmie: non controllate dalla terapia medica; even-
tuale defibrillatore impiantabile.

- ECG: durata QRS > 180 ms e dispersione del QT > 80
ms.

Per il giudizio di capacita lavorativa e idoneita e as-
sicurabilita vedi tabella XI.

TRASPOSIZIONE DELLE GRANDI ARTERIE
(INTERVENTI DI MUSTARD O SENNING)

Parte 1. Informazioni di base

Definizione. E una cardiopatia cianogena in cui I’aorta
origina dal ventricolo destro e I’arteria polmonare dal
ventricolo sinistro (discordanza ventricolo-arteriosa).
Circa due terzi dei pazienti non hanno altre anomalie
associate (trasposizione “semplice”), mentre in un ter-
zo circa dei casi si associano difetto interventricolare
e/o stenosi polmonare (forme complesse).

Correzione chirurgica. Si ¢ resa possibile a partire da-
gli anni "60 con gli interventi di Mustard (1964) o Sen-
ning (1959). Entrambe eseguite nei primi mesi di vita
consistono nell’inversione intratriale dei ritorni venosi
con un ampio patch (Mustard) oppure mediante un flap
atriale (Senning) cosicché le vene cave sono “tunnelliz-
zate” sulla valvola mitrale e quindi sul ventricolo sini-
stro da cui origina I’arteria polmonare, mentre le vene
polmonari vengono a comunicare con la valvola tricu-
spide e quindi con il ventricolo destro e 1’aorta. Tale ti-
po di intervento ¢ in sostanza una riparazione di tipo fi-
siologico e non di tipo anatomico e pertanto il ventri-
colo destro sostiene la circolazione sistemica.

La mortalita chirurgica per I’intervento di Mustard
e Senning si ¢ mantenuta fra il 2 e il 5%.

In presenza di difetto interventricolare questo viene
chiuso ma la sua coesistenza con una stenosi polmona-
re richiede I’intervento secondo Rastelli (vedi oltre).

Dagli anni "90 la trasposizione semplice o con di-
fetto interventricolare viene preferibilmente trattata in

Tabella XI. Tetralogia di Fallot e atresia polmonare con difetto interventricolare.

Condizione Invalidita civile Capacita lavorativa Idoneita al lavoro Attivita fisica e sportiva Assicurabilita
attitudinale specifico (assicurazione
(invalidita INPS) privata)
Ottimale Non invalido Non invalido Mansioni medie Ludico-addestrativa*  Vita e sanitaria: si
Riduzione capacita Tipo A (Tab. I) con sovrappremio
lavorativa < 33%
Buona Non invalido Non invalido Mansioni leggere/medie Ludico-addestrativa*  Vita e sanitaria: si
Riduzione capacita Tipo A o Tipo B (Tab. I) con sovrappremio
lavorativa < 46%
Mediocre Invalido 46-74% Invalido Mansioni leggere Nessuna Con alto rischio
Scadente Inabile 100% Inabile Nessuna Nessuna Non assicurabile

* solo in casi opportunamente selezionati di tetralogia di Fallot.
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epoca neonatale con un intervento di tipo anatomico
(detrasposizione delle arterie con reimpianto delle co-
ronarie).

Parte II. Risultati a medio-lungo termine

La sopravvivenza a 20-30 anni dall’intervento di
Mustard e Senning ¢ dell’80% circa.

La valutazione soggettiva della qualita di vita (vita
di relazione ed attivita fisica) € buona in oltre I’80% dei
casi, ci0 nonostante 1’attenzione deve essere rivolta a
vari residui e sequele possibili.

Sequele emodinamiche:

- stenosi iatrogena delle vene cave (cava superiore: con-
gestione delle vene del collo e/o reticolo venoso toraci-
co; cava inferiore: epatomegalia e stasi venosa periferi-
ca) e/o delle vene polmonari (ipertensione post-capilla-
re polmonare); distacco parziale del patch (“baffle”)
con shunt intratriale;

- dilatazione del ventricolo destro con comparsa nel 30-
40% dei casi di insufficienza tricuspidale, severa nel
10-20% dei casi;

- sovraccarico pressorio (sistemico) del ventricolo de-
stro la cui frazione di eiezione & raramente > 50%, con
scarso o nullo incremento durante sforzo. La modifica-
zione della geometria del ventricolo destro condiziona
una riduzione del volume ventricolare sinistro e talora
crea una stenosi sottovalvolare polmonare;

- la disfunzione del ventricolo destro puo evolvere in
quadri tardivi di severo scompenso.

Sequele aritmiche: esse sono legate a lesioni dirette
o indirette del nodo del seno in sede di intervento ma
che possono comparire anche durante il follow-up per
fibrosi e/o retrazione cicatriziale; per questa ragione la
disfunzione sinusale ¢ molto frequente (50% a 10 anni,
80% a 20 anni dall’intervento). Inoltre, le cicatrici in-
tratriali e I’eventuale dilatazione atriale conseguenza di
un’insufficienza valvolare atrioventricolare, predispo-
ne a tachiaritmie sopraventricolari da rientro interatria-
le e a fibrillazione atriale, riscontrate in circa il 20% dei
casi.

Particolare attenzione va riservata ai soggetti che
sviluppano flutter atriali con variabili di blocco atrio-
ventricolare e pause (rischio di sincopi e morte improv-
visa).

Parte III. Indagini raccomandate per la valutazione
clinico-funzionale

- Esame clinico completo e saturazione percutanea in
ossigeno.

- ECG.

- Rx-torace.

- Eco-Doppler: con particolare riguardo alle ostruzioni
cavali, shunt residui, insufficienze valvolari, funzione
ventricolare destra, stenosi sottopolmonare.
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- Holter: ritmo; frequenza cardiaca; aritmie ipo-iperci-
netiche.

- Prova da sforzo: comportamento frequenza cardiaca;
risposta pressoria; aritmie; tolleranza all’esercizio e/o
CF con VO, max.

Possono essere utili: eco transesofageo, angioscin-
tigrafia basale e da sforzo per lo studio della funzione
dei ventricoli, cateterismo cardiaco, studio elettrofisio-
logico.

Parte IV. Criteri di valutazione del paziente

Generali.

- Tipo di cardiopatia: complessa.

- Tipo di intervento: fisiologico.

- Sequele: frequenti, aritmiche, emodinamiche.
- Rischio di morte: improvvisa 2-8%.

- Insufficienza cardiaca: possibile, evolutiva.

Particolari.

Condizione ottimale.

- Paziente asintomatico: I-II classe funzionale NYHA;
indice di abilita 1.

- Residui: assenti.

- Funzione ventricolo destro: frazione di eiezione
> 50%, non insufficienza tricuspidale.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF > 80% de-
gli standard di riferimento (VO, max = 30 ml/kg/min).

- Aritmie: assenti aritmie significative (ritmo sinusale
prevalente).

Condizione buona.

- Paziente asintomatico: I-II classe funzionale NYHA;
indice di abilita 1-2.

- Residui: assenti.

- Funzione ventricolo destro: frazione di eiezione 40-
50%:; ventricolo destro moderatamente dilatato; insuf-
ficienza tricuspidale lieve.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 70-80%
degli standard di riferimento (VO, max 25-30 ml/kg/min).
- Aritmie: ritmo sinusale alternato a giunzionale o atria-
le ectopico; pause < 2.5 s; extrasistoli sopraventricolari
isolate; eventuale presenza di pacemaker.

Condizione mediocre (a rischio).

- Paziente paucisintomatico: II-III classe funzionale
NYHA; indice di abilita 3.

- Residui: presenti, lievi (stenosi cavali, shunt residui,
stenosi polmonari).

- Funzione ventricolo destro: frazione di eiezione 30-
40%; ventricolo destro dilatato; insufficienza tricuspi-
dale moderata.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 60-70%
degli standard di riferimento (VO, max 20-25
ml/kg/min); insufficienza cronotropa.

- Aritmie: ritmo atriale ectopico e/o giunzionale preva-
lente; episodi di fibrillazione/flutter atriale; pause < 3.5
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s; frequenza cardiaca media > 50-60 b/min, minima
> 30 b/min; presenza di pacemaker per malattia aritmi-
ca atriale.

Condizione scadente (ad alto rischio).
- Sintomi: ITI-1V classe funzionale NYHA; sincopi; in-
dice di abilita 3-4.
- Anomalie residue: significative (vedi sopra).
- Funzione ventricolo destro: frazione di eiezione
< 30%; molto dilatato; insufficienza tricuspidale severa.
- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF < 60%
degli standard di riferimento (VO, max < 20
ml/kg/min).
- Aritmie: disfunzione sinusale severa (pause > 3.5 s);
frequenza cardiaca media < 50 b/min, minima < 30
b/min); episodi di tachicardia sopraventricolare e/o
flutter; fibrillazione atriale cronica; aritmie ventricolari
complesse; pacemaker.

Per il giudizio di capacita lavorativa e idoneita e as-
sicurabilita vedi tabella XII.

TRASPOSIZIONE CONGENITAMENTE CORRETTA
DELLE GRANDI ARTERIE

Parte I. Informazioni di base

Definizione. Si tratta di un tipo di cardiopatia congeni-
ta caratterizzato da una doppia discordanza tra atri e
ventricoli e tra ventricoli e grossi vasi: in sostanza I’a-
trio destro ¢ connesso con un ventricolo omolaterale
morfologicamente sinistro da cui origina 1’arteria pol-
monare e, dall’altra parte, ’atrio sinistro ¢ connesso
con un ventricolo morfologicamente destro da cui ori-
gina I’aorta che ¢ anteriore e levoposta rispetto alla pol-
monare. In alcuni casi coesiste meso o destrocardia.

L’origine anomala delle arterie giustifica il termine
di “trasposizione” mentre la corretta fisiologia del cir-
colo spiega il termine “congenitamente corretta”.

Oltre a forme rare cosiddette “isolate”, cioé senza
altre anomalie associate, nel 90-95% dei casi vi € coe-
sistenza di altre malformazioni intracardiache quali il
difetto interventricolare per lo piu associato a stenosi
infundidolare e/o valvolare o atresia polmonare (70%
dei casi); insufficienza tricuspidale per displasia della
valvola in posizione sistemica; blocco atrioventricolare
di vario tipo (70% dei casi).

A prescindere dalle anomalie associate, tale cardio-
patia presenta di per sé tre elementi sfavorevoli quoad
valetudinem:

- la posizione “sistemica” del ventricolo destro che de-
ve svolgere un lavoro di pressione e con il tempo pud
presentare segni di disfunzione;

- la valvola atrioventricolare destra, cioe la tricuspide,
che presenta frequentemente displasia o anomalia di ti-
po Ebstein con gradi diversi o evolutivi di insufficien-
za;

- la particolare disposizione del nodo atrioventricolare
e del fascio di conduzione, che condiziona la presenza
o la comparsa nel tempo di blocchi atrioventricolari.

Correzione chirurgica. Le rare forme “isolate” non ri-
chiedono interventi cardiochirurgici salvo la sostituzio-
ne o riparazione della valvola atrioventricolare sinistra
(tricuspide) in caso di evoluzione verso una severa in-
sufficienza e/o 1’applicazione di pacemaker definitivo
nei casi di blocco atrioventricolare completo.

Le forme con difetto interventricolare e stenosi o
atresia polmonare che presentano tipicamente cianosi
precoce, vengono palliate (shunt sistemico-polmonare)
in eta pediatrica. La riparazione successiva comporta
I’impianto di un condotto valvolato tra il ventricolo
polmonare (morfologicamente sinistro) e ’arteria pol-
monare e la chiusura del difetto interventricolare. Al-
ternativamente e in epoca piu recente, viene talora ef-
fettuato un intervento detto di doppio “switch” venoso
e arterioso cio¢ (detrasposizione arteriosa associata a
Mustard) in modo da correggere la doppia discordanza.

Tabella XII. Trasposizione delle grandi arterie (intervento di Mustard o Senning).

Condizione Invalidita civile Capacita lavorativa Idoneita al lavoro Attivita fisica e sportiva Assicurabilita
attitudinale specifico (assicurazione
(invalidita INPS) privata)
Ottimale Non invalido Non invalido Mansioni medie Ludico-addestrativa*  Vita e sanitaria: si
Riduzione capacita Tipo A (Tab. I) con sovrappremio
lavorativa < 33%
Buona Non invalido Non invalido Mansioni leggere/medie Ludico-addestrativa*  Vita e sanitaria: si
Riduzione capacita Tipo B (Tab. I) con sovrappremio
lavorativa = 46%
Mediocre Invalido 74% Invalido Possibili mansioni leggere Nessuna Con alto rischio
Scadente Inabile 100% Inabile Nessuna Nessuna Non assicurabile

* in casi selezionati.
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La necessita di un impianto di pacemaker contestual-
mente agli interventi cardiochirurgici ¢ assai elevata.

Parte II. Risultati a medio-lungo termine

La sopravvivenza delle forme isolate o con lievi
anomalie ¢ buona e puo raggiungere la sesta o la setti-
ma decade di vita.

La qualita di vita in questi pazienti ¢ in genere buo-
na salvo la comparsa nel tempo di segni di disfunzione
del ventricolo sistemico (destro) e della sua valvola
atrioventricolare (tricuspide).

La sopravvivenza media dei pazienti con trasposi-
zione corretta e difetti associati & di circa 40 anni.

Sequele emodinamiche:

- comparsa di disfunzione del ventricolo sistemico
(anatomicamente destro) spesso secondaria a insuffi-
cienza della valvola tricuspide;

- insufficienza tricuspidale sia nelle forme isolate sia
nelle forme operate;

- shunt residuo intraventricolare;

- stenosi o insufficienza del condotto.

Sequele aritmiche:

- presenza o comparsa in almeno due terzi dei casi di
blocco atrioventricolare di vario tipo in sede sopra, in-
tra o sottohisiana. Lo sviluppo del blocco atrioventri-
colare completo nell’arco degli anni ¢ indipendente
dalle anomalie intracardiache associate ed & presente
in circa il 30% dei pazienti con trasposizione corretta
isolata;

- comparsa di fibrillazione atriale, nei pazienti con in-
sufficienza tricuspidale e nei pazienti operati per difet-
ti associati. Possibili aritmie ventricolari.

Sequele ematologiche:

- in presenza di fibrillazione atriale o di protesi valvo-
lare ¢ indispensabile la terapia ipocoagulante con con-
seguenti rischi emorragici o tromboembolici.

Parte III. Indagini raccomandate per la valutazione
clinico-funzionale

- Esame clinico completo.

- ECG.

- Rx-torace.

- Eco-Doppler: con particolare attenzione alla defini-
zione del quadro anatomo-funzionale e particolare stu-
dio dell’efflusso sottopolmonare e dello stato della val-
vola atrioventricolare sinistra posta (tricuspide).

- Holter delle 24 ore: per analisi delle aritmie ipo-iper-
cinetiche; funzione del pacemaker.

- Prova da sforzo: valutazione della tolleranza e/o della
CF con VO, max; in caso di blocco completo, non sti-
molato, studio delle variazioni della risposta ventrico-
lare.

- Attivita protrombinica: nei pazienti in trattamento
ipocoagulante.
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Possono essere utili: eco transesofageo; cateterismo
cardiaco (soprattutto nei pazienti operati con condotto
ventricolo sinistro-arteria polmonare o nei pazienti
candidati alla chirurgia); determinazione della funzione
ventricolare con cardioangioscintigrafia; monitoraggio
dei livelli ematici di ferro ed emoglobina nei pazienti
non operati, in presenza di cianosi.

Parte IV. Criteri di valutazione del paziente

Generali.

- Tipo di cardiopatia: complessa.

- Tipo di intervento: fisiologico o anatomico (doppio
switch); frequente impianto di pacemaker.

- Sequele: emodinamiche ed aritmiche possibili.

- Rischio di morte improvvisa: basso (per blocco atrio-
ventricolare).

- Insufficienza cardiaca: possibile (disfunzione del ven-
tricolo destro sistemico e della valvola tricuspide); resi-
dui di anomalie associate.

Particolari.

Condizione ottimale.

- Paziente asintomatico: I classe funzionale NYHA; in-
dice di abilita 1.

- Residui: assenti o lieve insufficienza della valvola tri-
cuspide.

- Funzione ventricolare: conservata la funzione del ven-
tricolo destro sistemico.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF > 80%
degli standard di riferimento (VO, max = 30
ml/kg/min); normale incremento della frequenza car-
diaca.

- Aritmie: assenti o blocco atrioventricolare di I o II
grado.

Condizione buona.

- Paziente asintomatico: I-II classe funzionale NYHA;
indice di abilita 1-2.

- Residui: esiti di intervento correttivo (protesi tricuspi-
dale) e/o di correzione di tipo fisiologico e/o “doppio
switch”; assenza di shunt residui; lieve gradiente trans-
condotto (20-30 mmHg).

- Funzione ventricolare: ventricolo destro moderata-
mente dilatato ma con funzione sistolica conservata;
lieve e moderata insufficienza della valvola tricuspide.
- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 70-80%
degli standard di riferimento (VO, max 25-30
ml/kg/min); buon adattamento della frequenza cardia-
ca.

- Aritmie: assenti; blocco atrioventricolare di I-II grado
tipo Mobitz 1; blocco atrioventricolare completo sti-
molato.

Condizione mediocre.
- Paziente paucisintomatico: II-III classe funzionale
NYHA; indice di abilita 3.
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- Residui: gradiente massimo transcondotto > 60
mmHg e/o shunt residuo a livello ventricolare; severa
insufficienza della valvola tricuspide; blocco atrioven-
tricolare completo, non stimolato.

- Funzione ventricolare: ventricolo destro dilatato con
frazione di eiezione < 50%.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 60-70%
degli standard di riferimento (VO, max 20-25 ml/kg/min).
- Aritmie: fibrillazione atriale; aritmie ventricolari ripe-
titive.

Condizione scadente (paziente ad alto rischio; possibi-
lita di morte improvvisa).
- Sintomi: III-IV classe funzionale NYHA; indice di
abilita 3-4.
- Anomalie residue: gradiente massimo transcondotto
> 60 mmHg e/o shunt residuo a livello ventricolare; se-
vera insufficienza della valvola tricuspide; blocco
atrioventricolare completo, non stimolato o con pace-
maker.
- Funzione ventricolare: assai ridotta (frazione di eie-
zione < 40%); insufficienza tricuspidale severa; shunt e
gradienti residui.
- Prova da sforzo: scarsa tolleranza allo sforzo e/o CF
< 60% degli standard di riferimento (VO, max < 20
ml/kg/min).
- Aritmie: fibrillazione atriale e/o ventricolari comples-
se non controllate dalla terapia.

Per il giudizio di capacita lavorativa e idoneita e as-
sicurabilita vedi tabella XIII.

INTERVENTO DI FONTAN

Parte I. Informazioni di base

Definizione. L’intervento di Fontan viene eseguito in
pazienti con la fisiopatologia del cuore univentricolare.

L’esempio tipico ¢ I’atresia della tricuspide caratteriz-
zata da assenza della connessione atrioventricolare de-
stra, shunt destro-sinistro a livello atriale, ventricolo
principale di tipo sinistro comunicante tramite un difet-
to interventricolare, in generale restrittivo, con un ven-
tricolo destro ipoplasico.

La stenosi della via polmonare ¢ presente nel 75%
mentre nel 25% 1 grossi vasi sono trasposti, spesso con
stenosi subaortica e/o coartazione.

Situazione fisiologicamente analoga si riscontra
nei cosiddetti cuori univentricolari, nella maggioran-
za dei casi caratterizzati da due cavita ventricolari di
cui una principale, connessa con entrambi gli atri
(connessione atrioventricolare univentricolare) e 1’al-
tra ipoplasica o rudimentale. La cavita principale puo
essere di tipo morfologicamente sinistro oppure di ti-
po destro. La trasposizione delle grandi arterie o la
doppia uscita dal ventricolo principale praticamente
sono la regola.

Correzione chirurgica. L’intervento secondo Fontan &
una procedura palliativa non essendo possibile per ra-
gioni anatomiche una riparazione biventricolare. Il
principio base consiste nell’indirizzare il ritorno veno-
so sistemico nell’arteria polmonare eliminando ogni
comunicazione tra le due circolazioni ed evitando cosi
la desaturazione arteriosa e il sovraccarico volumetrico
del ventricolo principale.

Tecnicamente ’intervento ha subito varie modifi-
che:
- anastomosi diretta fra atrio destro e arteria polmonare
oppure in alcuni casi utilizzando il ventricolo destro
ipoplasico interposto (forme di Fontan “classico”);
- anastomosi fra due vene cave e arterie polmonari con
tunnellizzazione della vena cava inferiore nell’ atrio de-
stro (intervento secondo de Leval) o mediante condotto
esterno vena cava inferiore-arteria polmonare (Marcel-
letti).

Tabella XIII. Trasposizione congenitamente corretta delle grandi arterie.

Condizione Invalidita civile Capacita lavorativa Idoneita al lavoro Attivita fisica e sportiva Assicurabilita
attitudinale specifico (assicurazione
(invalidita INPS) privata)
Ottimale Non invalido Non invalido Mansioni medie Ludico-addestrativa* Vita: si
Riduzione capacita Tipo A (Tab. I) Sanitaria: si
lavorativa < 33%
Buona Non invalido Non invalido Mansioni lievi-moderate Ludico-addestrativa* Vita e sanitaria: si
Riduzione capacita Tipo B (Tab. I) con sovrappremio
lavorativa > 46%
Mediocre Invalido Invalido Possibili mansioni lievi Nessuna Con alto rischio
Riduzione capacita
lavorativa > 66%
Scadente Inabile 100% Inabile 100% Nessuna Nessuna Rischio elevato

* in casi selezionati.
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In casi pitt complessi I’intervento puo limitarsi alla
sola anastomosi fra vena cava superiore e arterie pol-
monari (anastomosi cavo-polmonare parziale o inter-
vento di Glenn modificato), lasciando lo shunt destro-
sinistro intracardiaco e quindi una desaturazione arte-
riosa persistente.

La mortalita ospedaliera per I’intervento di Fontan ¢
circa il 5-10%.

Parte II. Risultati a medio-lungo termine

La sopravvivenza a 10 anni ¢ dell’ordine del 70%
(con tendenza a diminuire nel tempo).

11 30-40% dei pazienti si dichiara e si mantiene pau-
cisintomatico. La tolleranza allo sforzo (durata e livel-
lo massimo) nei soggetti con i migliori risultati, risulta
significativamente ridotta (~70% del normale) con de-
saturazione di grado variabile durante lo sforzo.

Sono possibili alcune importanti sequele. Sequele
emodinamiche:

- sviluppo di gradiente sulle vie anastomotiche;

- pressione venosa centrale aumentata con dilatazione
dell’atrio destro e congestione epatica;

- insufficienza valvolare atrioventricolare;

- insufficienza progressiva del ventricolo sistemico;

- stenosi subaortica nei casi con trasposizione dei gran-
di vasi;

- bassa portata cardiaca;

- tromboembolie polmonari (in relazione alla dilatazio-
ne dell’atrio destro e alle aritmie atriali);

- fistole artero-venose polmonari con incremento della
cianosi;

- insufficienza epatica da congestione cronica;

- enteropatia proteino-disperdente (3-10% dei casi) con
diarrea, ascite ed edemi in genere correlata con impor-
tanti sequele emodinamiche.

Sequele aritmiche: sono presenti in almeno il 20%
dei pazienti con diversa incidenza a seconda del tipo di
intervento e della durata del follow-up:

- flutter/fibrillazione atriale, forma piu comune e con
peggior significato prognostico. E spesso espressione
di un peggioramento emodinamico con dilatazione del-
I’atrio destro;

- blocco atrioventricolare (puo verificarsi anche tardi-
vamente).

Parte III. Indagini raccomandate per la valutazione
clinico-funzionale

- Esame clinico completo e saturazione percutanea in
ossigeno.

- ECG.

- Rx-torace.

- Eco-Doppler: (spesso eco transesofageo) con partico-
lare attenzione a funzione ventricolare; insufficienza
valvolare atrioventricolare; shunt residui; ostruzione
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delle vie anastomotiche, effetto contrastografico
“smoke” nell’atrio e nelle cave.

- Holter.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF con VO,
max; risposta pressoria; saturazione in ossigeno percu-
tanea; induzione di aritmie.

Possono essere utili: eco-Doppler transesofageo; ri-
sonanza magnetica nucleare; studio delle anastomosi e
arterie polmonari; cateterismo cardiaco: valutazione
delle pressioni cavali, della portata cardiaca e studio an-
giografico; scintigrafia polmonare: con analisi dell’ir-
rorazione dei distretti polmonari.

Parte IV. Criteri di valutazione del paziente

Generali.

- Tipo di cardiopatie: complesse (atresia tricuspide,
cuori univentricolari, ecc.).

- Tipo di intervento: palliativo, fisiologico.

- Sequele probabili: frequenti e tardive, emodinamiche
e aritmiche.

- Rischio di morte: 30% a 10 anni di follow-up, im-
provvisa nel 5% (1-10%).

- Insufficienza cardiaca: frequente, tardiva.

- Reinterventi: sino al 70%.

Particolari.

Condizione buona.

- Paziente asintomatico: II classe funzionale NYHA;
indice di abilita 2.

- Residui: assenti o dilatazione dell’atrio destro mode-
rata (Fontan “classico”) o assente (anastomosi cavo-
polmonare totale).

- Funzione ventricolo sistemico: frazione di eiezione
40-50%:; insufficienza valvolare atrioventricolare as-
sente o lieve.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF 70-
80% degli standard di normalita (VO, max > 25
ml/kg/min); desaturazione sistemica assente o mode-
rata (85-90%).

- Aritmie: assenti o extrasistoli sopraventricolari; epi-
sodi di tachicardia sopraventricolare controllati dalla
terapia medica e/o da procedure di ablazione con ra-
diofrequenza; eventuale pacemaker.

Condizione mediocre (a rischio).

- Paziente sintomatico: aritmie II-III classe funzionale
NYHA; indice di abilita 3.

- Residui/sequele: presenti (gradiente sulle vie anasto-
matiche, shunt residuo, insufficiente valvola atrioven-
tricolare, epatomegalia); dilatazione atrio destro im-
portante; effetto contrastografico spontaneo “smoke”
all’ecocardiografia; possibile trombosi intratriale.

- Funzione ventricolo sistemico: frazione di eiezione
30-40%; insufficienza valvolare atrioventricolare mo-
derata-severa.

- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF < 70%
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degli standard di normalita (VO, max 20-25 ml/kg/min);
desaturazione ossigeno (80%).

- Aritmie: presenti, tachicardia parossistica sopraventri-
colare; episodi di fibrillazione atriale o flutter non con-
trollati dalla terapia.

Condizione scadente (alto rischio).
- Paziente sintomatico: aritmie, scompenso, III-IV clas-
se funzionale NYHA; indice di abilita 4.
- Residui: presenti (vedi sopra); epatomegalia, entero-
patia proteino-disperdente.
- Dilatazione atrio destro (eco): importante, possibile
trombosi intratriale.
- Funzione ventricolo sistemico: frazione di eiezione
<30%.
- Prova da sforzo: tolleranza allo sforzo ridotta e/o CF
60% degli standard di normalita (VO, max 20
ml/kg/min); saturazione sistemica ossigeno < 80%.
- Aritmie: disfunzione sinusale importante; episodi re-
cidivanti di tachicardia parossistica ventricolare; flutter
e fibrillazione atriale; blocco atrioventricolare non sti-
molato; aritmie ventricolari complesse.

Per il giudizio di capacita lavorativa e idoneita e as-
sicurabilita vedi tabella XIV.

INTERVENTI CON CONDOTTI E PROTESI
Parte 1. Informazioni di base

Definizione. Nella riparazione di talune cardiopatie ¢
necessario inserire un condotto valvolato per stabilire
una connessione appropriata tra un ventricolo e la sua
arteria. In linea generale la connessione rispetta un
corretto principio anatomico (ventricolo destro come
ventricolo polmonare e ventricolo sinistro come siste-
mico) oppure la correzione pud essere di tipo fisiolo-
gico (ventricolo destro sistemico, come nella trasposi-
zione congenitamente corretta). Piti raramente il con-
dotto puo essere utilizzato nell’ambito di un interven-
to tipo Fontan, nei cuori a fisiopatologia univentrico-
lare.

Tabella XIV. Intervento di Fontan e sue modifiche.

Il condotto utilizzato puo essere in materiale sinte-
tico (Dacron, Tascon) con valvola meccanica o porcina,
o piu frequentemente in materiale biologico costituito
da un’aorta ascendente o da un’arteria polmonare uma-
na (homograft) o porcina (eterograft) opportunamente
trattate e preservate.

L’impiego di protesi valvolari meccaniche perlopiu
a disco, oppure biologiche, trova indicazioni nelle car-
diopatie congenite caratterizzate da vizi valvolari (ste-
nosi, insufficienza), su base congenita o acquisita.
L’impianto di protesi valvolare puo essere isolato o far
parte di un intervento piu complesso.

Nell’intervento di sostituzione della valvola aortica
secondo la tecnica di Ross, la valvola polmonare del
paziente viene escissa e posizionata in sede aortica (au-
tograft). In sede polmonare viene inserita una protesi
homograft.

Correzione chirurgica. Nell’ambito delle cardiopatie
congenite, I’applicazione di un condotto o I’impianto di
protesi in sede valvolare presenta le seguenti principali
indicazioni:

- cardiopatie congenite complesse quali I’atresia pol-
monare con difetto interventricolare; forme di tetralo-
gia di Fallot con ipoplasia dell’arteria polmonare o in
alcuni casi con origine e decorso anomalo della coro-
naria discendente anteriore dalla destra; tronco arterio-
s0 comune; trasposizione o malposizione dei grossi va-
si con difetto interventricolare e stenosi polmonare (in-
tervento di Rastelli);

- severa stenosi/ipoplasia della via di uscita del ventri-
colo sinistro (interventi di ventricoloaortoplastica se-
condo Konno);

- severa insufficienza o steno-insufficienza valvolare
aortica (sostituzione valvolare o intervento secondo
Ross);

- ectasia anuloaortica (con o senza sindrome di Mar-
fan);

- stenosi o insufficienza dalla valvola mitralica;

- severa insufficienza o stenosi polmonare residue a
correzioni di cardiopatie complesse (ad esempio nella
tetralogia di Fallot, dopo intervento di Rastelli);

Condizione Invalidita civile Capacita lavorativa Idoneita al lavoro Attivita fisica e sportiva Assicurabilita

attitudinale specifico (assicurazione
(invalidita INPS) privata)
Buona Non invalido Non invalido Mansioni leggere Ludico-addestrativa*  Vita e sanitaria: si
(ottimale) Riduzione capacita Tipo B (Tab. I) con sovrappremio
lavorativa = 46%
Mediocre Invalido = 74% Invalido Possibili mansioni leggere Nessuna Con alto rischio
Scadente Inabile 100% Inabile Nessuna Nessuna Non assicurabile

* solo in casi opportunamente selezionati.
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- cardiopatie rare quali la trasposizione congenitamen-
te corretta e anomalie associate; stenosi mitralica con-
genita con ipoplasia anulare (condotto atrioventricola-
re sinistro); severa stenosi subaortica a tunnel o cardio-
miopatia ipertrofica ostruttiva (condotto apico-aortico).

Parte II. Risultati a medio-lungo termine

Condotti. La sopravvivenza dei pazienti portatori di
condotti ¢ dell’ordine dell’85% a 15 anni.

11 70% dei pazienti si dichiara e si mantiene pauci-
sintomatico con livelli normali di vita quotidiana socio-
scolastica o lavorativa.

La tolleranza allo sforzo (durata e livello massimo)
risulta lievemente ridotta.

La pit importante complicanza ¢ la progressiva de-
generazione del condotto con costituzione di esuberan-
te proliferazione endoluminale, calcificazione e stenosi
che interessano soprattutto la valvola ma anche le zone
anastomotiche e la regione immediatamente retroster-
nale per fenomeni compressivi di schiacciamento e di
rimodellamento. La conseguenza piu frequente ¢ 1’o-
struzione del condotto ma anche la severa insufficienza
della valvola.

La durata media di un condotto ¢ di 10 anni nella
meta dei casi, con range variabile da 2 a 20 anni circa.

Sequele emodinamiche:

- sviluppo di una progressiva ostruzione del condotto
con comparsa e progressione di un gradiente pressorio
ventricolo destro-arteria polmonare e conseguente iper-
tensione del ventricolo destro, tollerabile sino a valori
non superiori al 50% della pressione sistemica;

- sviluppo di severa insufficienza della valvola del con-
dotto;

- insufficienza progressiva del ventricolo destro con di-
latazione, ipocinesia e secondaria insufficienza tricu-
spidale severa.

Sequele infettive:

- possibile endocardite batterica della valvola del con-
dotto con grave steno-insufficienza precoce.

Sequele aritmiche. Sono complessivamente poco
frequenti (10% dei pazienti) e sono rappresentate da:

- blocco atrioventricolare di vario grado, generalmente
immediatamente post-chirurgico e richiedente I'im-
pianto di un pacemaker per blocco completo o di II gra-
do tipo Mobitz 2. Il blocco atrioventricolare post-chi-
rurgico ¢ molto frequente nell’intervento di Rastelli per
trasposizione congenitamente corretta delle grandi ar-
terie;

- disfunzione sinusale lieve-moderata, che si manifesta
soprattutto con un ridotto incremento della frequenza
cardiaca durante sforzo;

- aritmie ventricolari che sono molto frequenti nella for-
ma benigna di extrasistolia monomorfa non ripetitiva,
pit rare nella forma meno benigna di extrasistolia poli-
morfa, ripetitiva sino ai “run” di tachicardia ventricola-
re, con comparsa o accentuazione durante lo sforzo.
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Protesi valvolari. La pitl importante complicanza relati-
va alle protesi ¢ la possibile progressiva degenerazione,
piu frequente per le protesi biologiche, piu rara per quelle
meccaniche, con importanti implicazioni emodinamiche.
Non meno grave ¢ il rischio di infezione batterica
sulla valvola protesica.
Sequele emodinamiche:
- disfunzione della protesi meccanica (blocco per trom-
bosi o panno di fibrina); insufficienza periprotesica.
Stenosi e/o insufficienza della protesi biologica;
- progressiva insufficienza del ventricolo interessato.
Sequele aritmiche:
- blocco atrioventricolare raramente di grado avanzato;
- disfunzione sinusale con frequente sindrome bradi-ta-
chicardica (flutter atriale);
- aritmie ventricolari dipendenti soprattutto dall’entita
di compromissione ventricolare.
Sequele emorragiche o tromboemboliche quali
complicanze del trattamento anticoagulante.

Parte III. Indagini raccomandate per la valutazione
clinico-funzionale

- Esame clinico completo.

- ECG.

- Rx-torace: per valutare 1’indice cardiotoracico, 1’e-
ventuale calcificazione del condotto e i suoi rapporti
con lo sterno (in proiezione laterale).

- Eco-Doppler: (spesso eco transesofageo) per studio
della funzione della protesi valvolare; studio della per-
vieta del condotto; quantificazione di gradienti e/o gra-
do di insufficienza valvolare; studio della funzione ven-
tricolare.

- Holter: per lo studio delle sequele aritmiche.

- Test da sforzo: tolleranza allo sforzo e/o CF con VO,
max; risposta pressoria; comportamento frequenza car-
diaca; saturazione di ossigeno percutanea; induzione di
aritmie da lavoro.

Possono essere utili: risonanza magnetica nucleare
per lo studio delle anastomosi, delle sedi di ostruzione
del condotto e della morfologia delle arterie polmonari
sino all’ilo; scintigrafia polmonare per valutare il rap-
porto perfusionale tra polmone destro e sinistro; catete-
rismo cardiaco per valutare le pressioni ventricolari, per
lo studio angiografico completo e per eventuale angio-
plastica con palloncino dell’ ostruzione del condotto.

Parte IV. Criteri di valutazione del paziente

Generali.

- Tipo di cardiopatie: semplici (steno-insufficienza mi-
trale aortica o tricuspidale); complesse (atresia polmo-
nare con difetto interventricolare, truncus arteriosus,
trasposizione dei grossi vasi, ecc.).

- Tipo di intervento: correzione anatomica (fisiologica
nella trasposizione congenitamente corretta).
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- Sequele probabili: frequenti e tardive, emodinamiche
e aritmiche.

- Rischio di morte: 5-10% a 15 anni di follow-up nei pa-
zienti con condotti; 5% nei pazienti con protesi valvo-
lari.

- Insufficienza cardiaca: rara, tardiva.

- Reintervento: 40% dei casi a 10 anni di follow-up,
75% a 15 anni nei portatori di condotti; 20% nei pa-
zienti con protesi valvolari.

Particolari.

Condizione ottimale.

- Paziente asintomatico: I classe funzionale NYHA; in-
dice di abilita 1 (2-3 per il sesso femminile in eta ferti-
le).

- Sequele: assenti.

- Funzione ventricolare: frazione di eiezione del ventri-
colo destro e/o sinistro normali; normale pressione in
ventricolo destro sede di condotto; non insufficienza
valvolare atrioventricolare.

- Test da sforzo: tolleranza e/o CF = 80% degli standard
di riferimento (VO, max = 30 ml/kg/min).

- Aritmie: assenti.

Condizione buona.

- Paziente asintomatico: I-II classe funzionale NYHA;
indice di abilita 1-2 (2-3 per il sesso femminile in eta
fertile).

- Sequele: lieve ostruzione del condotto (gradiente < 30
mmHg); protesi valvolare continente e ben funzionan-
te.

- Funzione ventricolare: normale o lievemente ridotta;
pressione in ventricolo destro, sede di condotto, di cir-
ca il 50% della pressione sistemica; insufficienza lieve
delle valvole atrioventricolari.

- Test da sforzo: tolleranza e/o CF 70-80% degli stan-
dard di riferimento (VO, max 25-30 ml/kg/min).

- Aritmie: assenti o poco significative (extrasistoli ven-
tricolari sporadiche).

Tabella XV. Interventi con condotti e protesi.

Condizione mediocre (a rischio).

- Paziente sintomatico: II classe funzionale NYHA; in-
dice di abilita 3.

- Sequele: ostruzione severa del condotto, oppure mal-
funzionamento (degenerazione della protesi meccanica
o biologica in sede valvolare).

- Funzione ventricolare: moderatamente ridotta (fra-
zione di eiezione 30-40%) del ventricolo interessato;
pressione in ventricolo destro, sede di condotto, da
50 a 100% della pressione sistemica; insufficienza
tricuspidale moderata-severa; insufficienza o steno-
insufficienza significativa della protesi in sede val-
volare.

- Test da sforzo: tolleranza e/o CF 60-70% degli stan-
dard di riferimento (VO, max 20-25 ml/kg/min).

- Aritmie: presenti aritmie ventricolari non frequenza-
dipendenti (con progressione e aumento sotto sforzo)
che richiedono terapia antiaritmica.

Condizione scadente (alto rischio).
- Paziente sintomatico: III-IV classe funzionale
NYHA; indice di abilita 3-4.
- Sequele: ostruzione severa del condotto o stenosi e/o
insufficienza della protesi in sede valvolare.
- Funzione ventricolare: ridotta funzione del ventricolo
interessato (frazione di eiezione < 30%); pressione in
ventricolo destro, sede di condotto, da 70 a 100% della
pressione sistemica con insufficienza tricuspidale seve-
ra; severa insufficienza o steno-insufficienza della pro-
tesi in sede valvolare; segni di scompenso cardiaco
(epatomegalia importante, con tendenza agli edemi,
ecc.).
- Test da sforzo: ridotta tolleranza e/o CF < 60% degli
standard di riferimento (VO, max < 20 ml/kg/min).
- Aritmie: ventricolari complesse; extrasistoli ventrico-
lari o tachicardia ventricolare sostenuta resistente alla
terapia medica convenzionale.

Per il giudizio di capacita lavorativa e idoneita e as-
sicurabilita vedi tabella XV.

Condizione Invalidita civile Capacita lavorativa Idoneita al lavoro Attivita fisica e sportiva Assicurabilita
attitudinale specifico (assicurazione
(invalidita INPS) privata)
Ottimale Non invalido Non invalido Mansioni medie Ludico-addestrativa* Vita: si
Riduzione capacita Tipo A (Tab. I) con sovrappremio
lavorativa < 33% Sanitaria: si
Buona Non invalido Non invalido Mansioni medie/lievi Ludico-addestrativa® Vita e sanitaria: si
Riduzione capacita Tipo B (Tab. I) con sovrappremio
lavorativa > 46%
Mediocre Invalido > 74% Invalido Possibili mansioni lievi Nessuna Con alto rischio
Scadente Inabile 100% Inabile Nessuna Nessuna Non assicurabile

* nel solo caso dei portatori di protesi valvolare (condotti esclusi).
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CARDIOPATIE CON CIANOSI CRONICA
Parte I. Informazioni di base

Definizione. Rientrano in questo capitolo tutte le cardio-
patie congenite caratterizzate da cianosi (desaturazione
aortica). Si tratta di cardiopatie congenite complesse (va-
rie forme con severa ostruzione al flusso polmonare e
con difetti settali intracardiaci sede di shunt destro-sini-
stro) non piu suscettibili di correzione chirurgica o sol-
tanto palliate con anastomosi chirurgica aortopolmonare
oppure, e in oltre la meta dei casi, di cardiopatie con am-
pi difetti settali e aumento delle pressioni e resistenze va-
scolari polmonari con shunt destro-sinistro o crociato
(sindrome o reazione di Eisenmenger).

Parte II. Storia naturale e complicanze piu frequenti

La sopravvivenza a medio lungo termine nei pa-
zienti con cianosi cronica dipende dal tipo di cardiopa-
tia di base.

Quando la sindrome di Eisenmenger complica una
cardiopatia congenita pit complessa del difetto inter-
ventricolare isolato, I’attesa di vita & significativamen-
te pit ridotta ed ¢ intorno alla seconda decade.

In generale I’eta di aggravamento dello stato clinico
(riduzione della tolleranza allo sforzo, aumento della
cianosi, comparsa di aritmie, sintomi secondari all’au-
mentata viscosita ematica) ¢ in media trai 25 e i 30 an-
ni. Dopo la terza-quarta decade di vita possono compa-
rire 1 segni di scompenso congestizio.

Le complicanze polmonari sono frequenti e il 20%
dei pazienti ha almeno un episodio di emottisi tra i 20 e
140 anni. Il rischio di emottisi aumenta con I’eta ed ¢ piu
alto nei pazienti che si sottopongono a salassi ripetuti.

Lo stroke e I’ascesso cerebrale sono complicanze ce-
rebrali frequenti soprattutto nei pazienti con reazione Ei-
senmenger (incidenza del 7.9 e 3.7% rispettivamente).

I pazienti con cianosi cronica presentano alterazio-
ni dell’emostasi. La funzione renale ¢ frequentemente
compromessa e 1’aumento dell’uricemia ¢ indice anche
di ridotta escrezione renale.

La gravidanza ¢ ad alto rischio, ed & controindicata.
Nelle pazienti cianotiche senza ipertensione polmonare il
rischio di aborto precoce ¢ molto elevato; nelle pazienti
con reazione di Eisenmenger vi ¢ oltre ad un’elevata abor-
tivita soprattutto un’elevata percentuale di mortalita e
morbidita delle gestanti (30 e 100% rispettivamente).

L’endocardite infettiva costituisce un’ulteriore pos-
sibile complicanza.

Parte III. Indagini raccomandate per la valutazione
clinico-funzionale

- Anamnesi accurata: con particolare riferimento ai sin-
tomi da iperviscosita ematica (cefalee, astenia, vertigi-
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ni, disturbi visivi, parestesie, ecc.), a disturbi coagulati-
vi (emottisi, epistassi, sanguinamenti gengivali, menor-
ragie, ecc.), a segni di alterazioni del metabolismo del-
I’acido urico (altralgie, attacchi gottosi).

- Esame clinico completo: (grado di cianosi delle mu-
cose, dita a bacchetta di tamburo, unghie a vetrino di
orologio) e saturazione percutanea in ossigeno.

- Esami ematochimici: emocromo completo con pia-
strine; screening emocoagulativo completo; determina-
zione della sideremia, dell’uricemia, della creatinemia;
esame delle urine.

- Rx-torace.

- ECG.

- Eco-Doppler: con valutazione della funzione ventri-
colare.

- Holter delle 24 ore.

- Prova da sforzo: con determinazione percutanea della
saturazione in ossigeno; tolleranza all’esercizio e/o CF
con VO, max.

Parte IV. Criteri di valutazione del paziente

Generali.

- Tipo di cardiopatia: in assenza di ipertensione polmo-
nare, sempre complesse. In presenza di ipertensione
polmonare, cardiopatie semplici (difetti settali ventri-
colari o atriali, dotto di Botallo) o complesse (vedi so-
pra).

- Interventi cardiochirurgici: in genere palliativi nelle
cardiopatie con ipoafflusso polmonare. Controindicati
nelle cardiopatie con sindrome di Eisenmenger.

- Complicanze: probabili; ematologiche, polmonari,
cerebrali, aritmiche emodinamiche, infettive.

- Rischio di morte improvvisa: elevato.

- Insufficienza cardiaca: possibile, per lo piu tardiva
(dopo la terza-quarta decade di vita).

Particolari.

Condizione buona (buone prospettive di vita nell’arco
di un decennio).

- Eta: prognosi pit favorevole se < 25 anni.

- Paziente paucisintomatico: II classe funzionale
NYHA; indice di abilita tra 2 e 3.

- Cianosi: moderata (saturazione in ossigeno = 80%),
stabile.

- Cardiopatia: prevalentemente semplice (difetto inter-
ventricolare, piu raramente DIA, dotto arterioso, fine-
stra aortopolmonare); puo essere complessa (atresia
polmonare e difetto interventricolare, ecc.).

- Funzione ventricolare: conservata.

- Prova da sforzo: tolleranza alla sforzo ridotta e/o CF
70-80% degli standard di riferimento (VO, max 20-25
ml/kg/min); desaturazione arteriosa contenuta (circa
70%).

- Aritmie: assenti.

- Complicanze o sequele: assenti.

- Laboratorio: emoglobina < 18 g%; ematocrito 55-
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Tabella XVI. Cardiopatie con cianosi cronica.

Condizione Invalidita civile Capacita lavorativa Idoneita al lavoro Attivita fisica e sportiva Assicurabilita

attitudinale specifico (assicurazione
(invalidita INPS) privata)
Buona Non invalido Non invalido Mansioni medie Ludico-addestrativa* Con alto rischio
Riduzione capacita Tipo B (Tab. I)
lavorativa = 46%
Mediocre Invalido > 74% Invalido Mansioni leggere Nessuna Con alto rischio
Scadente Inabile 100% Inabile 100% Nessuna Nessuna Non assicurabile

* solo in casi opportunamente selezionati.

65%; volume corpuscolare medio e sideremia nei limi-
ti (eritrocitosi compensata); creatininemia, uricemia
normali.

Condizione mediocre (paziente a rischio).

- Paziente sintomatico: II-III classe funzionale NYHA;
indice di abilita 3; episodi di emottisi di entita modera-
ta; esiti di complicanze cerebrali con scarsi residui fun-
zionali; sintomi da iperviscosita ematica (cefalea, aste-
nia, vertigini, ecc.).

- Cianosi: moderata-severa (saturazione in 0ssigeno
> 70%).

- Cardiopatia: complessa e/o sindrome di Eisenmenger;
possibili esiti valvolari di endocardite infettiva.

- Funzione ventricolare: conservata o moderatamente
compromessa; possibili insufficienze valvolari.

- Prova da sforzo: desaturazione in ossigeno severa du-
rante sforzo e/o CF < 70% degli standard di riferimen-
to; importante limitazione all’esercizio fisico.

- Aritmie: possibili aritmie sopraventricolari e ventrico-
lari anche ripetitive.

- Laboratorio: eritrocitosi compensata o scompensata
(iposideremia e microcitemia); creatinina e uricemia
nei limiti.

Condizione scadente (paziente ad alto rischio).

- Paziente sintomatico: III-IV classe funzionale NYHA;
indice di abilita 3-4; esiti neurologici e funzionali di
complicanze cerebrali; episodi di emottisi e/o episodi
sincopali e/o crisi ipossiche. Sintomi da iperviscosita
ematica.

- Cianosi: severa.

- Cardiopatia: complessa e/o sindrome di Eisenmenger;
insufficienze valvolari e possibili esiti di endocardite
infettiva.

- Funzione ventricolare: compromessa; scompenso car-
diaco.

- Prova da sforzo: estrema limitazione o impossibilita
all’attivita fisica.

- Aritmie: possibili (ventricolari complesse o atriali).

- Complicanze: perlopiu avvenute (polmonari e/o cere-
brali e/o emocoagulative e/o infettive).

- Laboratorio: eritrocitosi scompensata (sideropenia,
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microcitopenia); deficit emocoagulativi (trombocitope-
nia, aumento del tempo di protrombina e di trombopla-
stina); iperuricemia; insufficienza renale.

Per il giudizio di capacita lavorativa e idoneita e as-
sicurabilita vedi tabella XVI.
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